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Les cancers de I’enfant sent la premiere cause de mortalite par maladie entre les ages de 1 et 15 ans, 
dans les pays industrialises. Leur origine est souvent mal connue mais on identifie aujourd’hui de plus en plus 
de syndromes de predisposition genetique a ces cancers. Outre les donnees epidemiologiques, ce dossier aborde 
egalement les points essentiels sur les circonstances du diagnostic, les pieges a eviter et les situations necessitant 
une prise en charge urgente, et fait un point synthetique sur les explorations biologiques et d’imagerie conduites 
en milieu specialise. Enfin, il montre combien le suivi au long cours est indispensable, y compris a I’age adulte 
apres traitement d’un cancer dans I’enfance. Les medecins generalistes et les pediatres de proximite ont toute leur 
place dans ce parcours complexe, mene avec I’espoir de pouvoir encore accroitre la proportion de guerisons parmi 
les enfants atteints de cancer et de permettre leur guerison avec le moins de sequelles possibles. 
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E n France, on observe chaque 
annee 1 700 nouveaux cas de 
cancers parmi la population des 
enfants ages de 0 a 14 ans. Cela signifie 
qu’environ 1 enfant sur 440 sera atteint 
d’un cancer avant I’age de 15 ans. Les 
progres majeurs realises dans la prise 
en charge au cours des 30 dernieres 
annees ont permis d’obtenir une survie 
a 5 ans de 80 % pour I’ensemble des 
cancers pediatriques. Neanmoins, ils 
representent encore la deuxieme cause 
de mortalite de 1 a 14 ans, apres les 
accidents, soit 20 % des deces. 

La surveillance des cancers de Fenfant 
de 0 a 14 ans est assuree en France 
metropolitaine par le Registre national 
des hemopathies malignes de Fenfant 
(RNHE) depuis 1990 et par le Registre 
national des tumeurs solides de Fenfant 
(RNTSE) depuis 2000. A partir de 2011, 
ces deux registres ont etendu leur recueU 
aux adolescents de moins de 18 ans et 
aux quatre departements d’outre-mer 
(Guadeloupe, Guyane, Martinique et La 
Reunion) . Ces donnees supplementaires 
ne sont pas encore disponibles car Fex- 
haustivite du recueil est en cours d’eva- 
luation. Les resultats presentes ici concer- 
nent ainsi les enfants de moins del 6 ans 
domicilies en France metropoUtaine. 

Incidence 

Sur la periode 2006-2010, les deux 
registres pediatriques nationaux ont 
recense 8 866 nouveaux cas de cancers 


de Fenfant de moins de 15 ans, ce qui cor- 
respond a une incidence brute annuelle 
de 162 cas par million d’enfants et par an. 
La distribution des cas et les taux d’inci- 
dence brut, standardise et cumule sont 
presentes dans le tableau 1 pour les 12 
groupes diagnostiques definis par Vinter- 
national Classification of Childhood 
Cancer (ICCC).^ On rencontre peu de 
carcinomes, tres frequents chez Fadulte ; 
en revanche, les tumeurs embryonnaires 
survenant en dehors du systeme nerveux 
central (nephroblastomes, neuroblasto- 
mes, retinoblastome...), tres rares chez 
Fadulte, representent 26 % des cancers 


de Fenfant. Les autres types principale- 
ment observes sont les leucemies (29 % 
des cas), les tumeurs du systeme nerveux 
central de tous types (23 %) et les lym- 
phomes (12 %). La figure 1 montre le 
nombre moyen de cas enregistres chaque 
annee. Les differences adultes-enfants 
s’observent aussi a Finterieur des groupes 
de cancers. Ainsi, les leucemies sont de 
type lymphoblastique (LAL) dans 80 % 
des cas, alors que le type myeloblastique 
(LAM), habituel de Fadulte, ne represente 
que 20 % des cas. Parmi les tumeurs 
cerebrates, predominent chez Fenfant 
les astrocytomes, le plus souvent pUocy- 
tiques, les medulloblastomes et les 
ependymomes, alors que chez Fadulte 
on rencontre surtout des gHomes de haut 
grade et des meningiomes. De plus, chez 
Fenfant, ces tumeurs sont souvent sous- 
tentorielles. Ces donnees d’incidence 
sont similaires a celles publiees ante- 
rieurement sur la periode 2000-2004.^ 


Leucemies 
Tumeurs du SNC 
Lymphomes 
Tumeurs du SNS 
Tumeurs des tissus mous 
Tumeurs renales 
Tumeurs osseuses 
Tumeurs germinales 
Retinoblastomes 
Tumeurs epitheliales 
Tumeurs du foie 
Autres 



■aimiiiai Nombre moyen de cas annuals de cancers de I’enfant en France. 

D’apres le Registre national des hemopathies malignes de I'entant et le Registre national des tumeurs 
solides de I’enfant, 2006-2010. SNC : systeme nerveux central ; SNS : systeme nerveux sympathique. 
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Incidence des cancers de I’enfant en France metropolitaine de 2006 a 2010 par tranche d’age, incidence standardisee, 
repartition en frequence (%) et sex-ratio (M/F) 


Croupes et sous-groupes diagnostiques 

N 

% 


Incidence (par million) 


0-14 ans 

Sex-ratio 


< 1 an 

1-4 ans 

5-9 ans 

10-14 ans 

(standardisee) 

(M/F) 

Leucemies, syndromes myeloproliferatifs 
et myelodysplasiques 

2473 

28,5 

42,0 

69,5 

37,8 

28,2 

45,2 

1,3 

Leucemies lymphoides 

1934 

22,3 

17,8 

58,7 

31,5 

19,8 

35,5 

1,3 

Leucemies aigues myeio'i'des 

338 

3,9 

14,4 

7 

3,9 

5,3 

6,1 

1,2 

Syndromes myeioproiiferatifs chroniques 

54 

0,6 

0,3 

0,6 

0,7 

1,6 

0,9 

1,0 

Syndromes myeiodyspiasiques et autres syndromes 
myeioproiiferatifs 

73 

0,8 

5,4 

2 

0,7 

0,5 

1,4 

1,4 

Leucemies sans autres indications 

72 

0,8 

4,1 

1,1 

1 

1,1 

1,3 

1,6 

Lymphomes et neoplasmes reticulo-endotheliaux 

978 

11,3 

4,4 

9 

15,2 

28 

16,2 

2,0 

Lymphomes de Hodgkin 

419 

4,8 

0,0 

0,9 

4,3 

16,9 

6,6 

1,5 

Lymphomes non-hodgkiniens 
(sauf iymphome de Burkitt) 

280 

3,2 

0,8 

3,3 

4,9 

7 

4,7 

1,9 

Lymphomes de Burkitt 

237 

2,7 

0,0 

3,5 

5,9 

3,8 

4,1 

4,6 

Neopiasmes reticuio-endotheiiaux 

36 

0,4 

3,6 

1,2 

0,1 

0,1 

0,7 

1,0 

Lymphomes sans autres indications 

2 

0,0 

0,0 

0,0 

0,0 

0,1 

0,0 

1,0 

'Tumeurs du systeme nerveux central 
et diverses tumeurs intracraniennes et spinales 

2091 

24,1 

38,9 

43,8 

35,6 

31 ,5 

37,2 

1,1 

Ependymomes et tumeurs du piexus choroide 

200 

2,3 

7,5 

5,4 

2,2 

2,4 

3,7 

1,7 

Astrocytomes 

745 

8,6 

11,6 

18 

12,7 

9,8 

13,4 

1,0 

Tumeurs embryonnaires du systeme nerveux centrai 

396 

4,6 

10,6 

10,1 

6,5 

4,1 

7,2 

1,4 

Autres giiomes 

316 

3,6 

4,6 

5,3 

6,9 

4,6 

5,6 

1,0 

Autres tumeurs du systeme nerveux centrai 

409 

4,7 

3,1 

4,7 

7,1 

10,1 

6,9 

1,1 

Tumeurs du systeme nerveux centrai non precisees 

26 

0,3 

1,5 

0,4 

0,2 

0,5 

0,4 

1,0 

Tumeurs du systeme nerveux sympathique 

731 

8,4 

69,5 

23,8 

4,2 

1 

14,4 

1,1 

Neurobiastomes et gangiioneurobiastomes 

725 

8,4 

69,3 

23,7 

4,2 

0,8 

14,3 

1,1 

Autres tumeurs du systeme nerveux sympathique 

6 

0,1 

0,3 

0,1 

0 

0,2 

0,1 

1,0 

Retinoblastomes 

257 

3,0 

28,3 

9,2 

0,3 

0,0 

5,1 

1,1 

'Tumeurs renales 

506 

5,8 

18 

21,1 

5,3 

0,8 

9,9 

0,9 

Nephrobiastomes et autres tumeurs non epitheiiaies 

492 

5,7 

18 

20,9 

4,8 

0,7 

9,6 

0,9 

Carcinomes renaux 

14 

0,2 

0,0 

0,1 

0,5 

0,2 

0,3 

0,8 

Tumeurs renaies non precisees 

0 

0,0 

0,0 

0,0 

0,0 

0,0 

0,0 

- 

'Tumeurs hepatiques 

89 

1,0 

6,2 

2,8 

0,4 

0,8 

1,7 

1,1 

Hepatobiastomes 

74 

0,9 

6,2 

2,8 

0,2 

0,2 

1,5 

1,1 

Carcinomes hepatiques 

15 

0,2 

0,0 

0 

0,2 

0,6 

0,2 

1,1 

Tumeurs hepatiques non precisees 

0 

0,0 

0,0 

0,0 

0,0 

0,0 

0,0 

- 

'Tumeurs malignes osseuses 

417 

4,8 

0,3 

1,3 

7,0 

13,8 

6,7 

1,0 

Osteosarcomes 

196 

2,3 

0,0 

0,2 

2,8 

7,3 

3,1 

0,8 

Chondrosarcomes 

13 

0,2 

0,0 

0 

0,2 

0,5 

0,2 

1,2 

Tumeurs d’Ewing 

191 

2,2 

0,3 

1 

3,6 

5,5 

3,1 

1,1 

Autres tumeurs maiignes osseuses 

8 

0,1 

0,0 

0,0 

0,3 

0,2 

0,2 

1,0 

Tumeurs maiignes osseuses non precisees 

9 

0,1 

0,0 

0,1 

0,2 

0,2 

0,2 

1,3 
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TABLEAU 1 

Incidence des cancers de I’enfant en France metropolitaine de 2006 a 2010 par tranche d’age, incidence standardisee, 
repartition en frequence (%) et sex-ratio (M/F) (suite) 



Croupes et sous-groupes diagnostiques 

N 

% 


Incidence (par million) 


0-14 ans 

Sex-ratio 



< 1 an 

1-4 ans 

5-9 ans 

10-14 ans 

(standardisee) 

(M/F) 

Sarcomes des tissus mous et extra-osseux 

558 

6,4 

14,4 

11,5 

8,6 

8,5 

9,9 

1,4 

Rhabdomyosarcomes 

303 

3,5 

3,6 

9 

5,4 

2,6 

5,6 

1,9 

Fibrosarcomes, tumeurs des gaines des nerfs peripheriques 
et autres tumeurs fibreuses 

39 

0,5 

3,9 

0,3 

0,3 

0,7 

0,7 

1,0 

Sarcome de Kaposi 

1 

0,0 

0,0 

0,0 

0,1 

0,0 

0,0 

- 

Autres sarcomes des tissus mous 

173 

2,0 

5,1 

1,8 

2,3 

4,2 

2,9 

1,1 

Sarcomes des tissus mous non precises 

42 

0,5 

1,8 

0,3 

0,6 

1 

0,7 

0,7 

Tumeurs germinales, trophoblastiques et gonadiques 

301 

3,5 

16,5 

3,7 

2,5 

7 

5,3 

0,8 

Tumeurs germinales du systeme nerveux central 

105 

1,2 

2,3 

1,1 

1,3 

2,8 

1,8 

1,6 

Tumeurs germinales malignes extragonadiques 
et extracraniennes 

84 

1,0 

11,8 

1,3 

0,2 

0,8 

1,6 

0,6 

Tumeurs germinales malignes gonadiques 

107 

1,2 

2,1 

1,2 

1 

3,2 

1,8 

0,4 

Carcinomes gonadiques 

3 

0,0 

0,0 

0,0 

0,0 

0,2 

0,1 

0,0 

Autres tumeurs gonadiques ou non precisees 

2 

0,0 

0,3 

0 

0 

0,1 

0,1 

1,0 

Melanomes malins et autres tumeurs malignes 
epitheliales 

249 

2,9 

1,3 

1,6 

2,5 

9 

4,0 

0,6 

Adenocarcinomes de la corticosurrenale 

19 

0,2 

1 

0,5 

0,2 

0,2 

0,4 

0,3 

Carcinomes de la thyroide 

112 

1,3 

0,3 

0,7 

1 

4,2 

1,8 

0,4 

Carcinomes du nasopharynx 

14 

0,2 

0,0 

0,0 

0,1 

0,6 

0,2 

3,7 

Melanomes malins 

46 

0,5 

0,0 

0,3 

0,7 

1,5 

0,8 

1,0 

Carcinomes cutanes 

5 

0,1 

0,0 

0,0 

0,1 

0,2 

0,1 

1,5 

Autres carcinomes 

53 

0,6 

0 

0,1 

0,4 

2,2 

0,8 

0,5 

Autres tumeurs malignes 

14 

0,2 

0,5 

0,6 

0,2 

0 

0,3 

0,3 

Autres tumeurs malignes precisees 

14 

0,2 

0,5 

0,6 

0,2 

0,0 

0,3 

0,3 

Autres tumeurs malignes non precisees 

0 

0,0 

0 

0 

0 

0 

0,0 

- 

Total 

8665 

100,0 

240,2 

198 

116,9 

131,6 

156,3 

1,2 


D’apres le Registre national des hemopathies malignes de I’enfant et le Registre national des tumeurs solides de I’enfant, 2006-2010 
N : nombre de cas 


L’incidence des cancers varie de fagon 
importante avec I’age (tableau 1), la moitie 
des cancers de I’enfant survenant avant 
I’age de 6 ans. La repartition par tranches 
d’age depend du type de cancer. 

Avant I’age de 1 an predominent les 
tumeurs embryonnaires (particulierement 
les neuroblastomes) , avec les leucemies et 
les tumeurs du systeme nerveux central. 

De 1 a 4 ans, les leucemies sont les plus 
frequentes (c’est I’age du pic d’incidence 
des leucemies aigues lymphoblastiques), 
avec les tumeurs du systeme nerveux cen- 
tral et les tumeurs embryonnaires. 

De 5 a 9 ans, les leucemies et les tumeurs 
du systeme nerveux central demeurent les 


plus diagnostiquees, avec les lymphomes. 

De 10 a 14 ans, ces trois types de cancer 
restent majoritaires, mais les tumeurs des 
os et des tissus mous augmentent (16 % 
des cas) , et apparaissent les tumeurs epi- 
theliales. 

La frequence des cancers est globale- 
ment un peu plus elevee chez le gargon 
que chez la fille {sex-ratio : 1 ,2) mais ce 
ratio varie selon le type de cancer : les lym- 
phomes (surtout les lymphomes de Bur- 
kitt), les medulloblastomes, les tumeurs 
d’Ewing et les sarcomes des tissus mous 
predominent nettement chez les gargons, 
alors que les tumeurs germinates et les 
tumeurs epitheliales (melanomes, carci- 


nomes thyroidiens) sont plus frequentes 
chez les filles. 

L’incidence des cancers de I’enfant varie 
d’un pays a I’autre, et se situe dans une 
fourchette allant de 100 a 160 nouveaux 
cas par million par an. L’incidence la plus 
elevee est observee aux Etats-Unis et dans 
les pays nordiques (160 a 160 par million) 
alors que les taux les plus bas sont obser- 
ves au Royaume-Uni (122 par million). Les 
disparites observees de I’incidence entre 
differentes regions du monde et entre 
differentes periodes doivent neanmoins 
etre interpretees avec prudence car elles 
peuvent refleter des variations de la 
qualite des systemes de soin et de leur 
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TABLEAU 2 

Survie a 5 ans (en %) par tranches d’age des enfants atteints d’un cancer sur la periode 2000-2008 



Croupes et sous-groupes 
diagnostiques 

0-14 ans 
(n = 15 479) 



Age au diagnostic 




< 1 an 
(n = 1 694) 

1-4 ans 
(n = 5 311) 

5-9 ans 
(n = 4 419) 

10-14 ans 
(n = 4 055) 

p iog-rank 

Leucemies, syndromes myeloproliferatifs 
et myelodysplasiques 

84,5 [83,4-85,6] 

60,6 [54,0-66,5] 

88,6 [87,1-90,0] 

87,7 [85,7-89,4] 

78,4 [75,5-80,9] 

<,0001 

Leucemies lymphoides 

89,8 [88,7-90,8] 

56,5 [45,8-65,8] 

94,0 [92,7-95,1] 

90,0 [88,0-91,7] 

83,9 [80,7-86,6] 

<,0001 

Leucemies aigues myeioides 

63,6 [59,7-67,3] 

63,1 [52,6-71,8] 

56,5 [49,5-63,0] 

80,2 [72,6-85,9] 

59,6 [52,3-66,2] 

<,0001 

Lymphomes et neopiasmes 
reticuio-endotheiiaux 

92,8 [91,5-94,0] 

91,8 [76,7-97,3] 

89,7 [84,9-93,0] 

93,8 [91,3-95,5] 

93,1 [91,3-94,6] 

0,27 

Lymphomes de Hodgkin 

96,3 [94,6-97,5] 


100 

97,9 [93,7-99,3] 

95,7 [93,6-97,2] 

0,37 

Lymphomes non-hodgkiniens 
(sauf iymphome de Burkitt) 

88,3 [85,1-90,8] 

83,3 [27,3-97,5] 

81,6 [71,6-88,4] 

90,6 [85,1-94,1] 

89,1 [84,5-92,4] 

0,25 

Lymphomes de Burkitt 

92,6 [89,7-94,7] 

100 

93,6 [86,3-97,1] 

93,8 [89,5-96,3] 

89,9 [83,2-94,0] 

0,59 

*Tumeurs du systeme nerveux centrai et 
diverses tumeurs intracraniennes et spinaies 

71,9 [70,4-73,4] 

59,3 [53,0-65,1] 

68,6 [65,8-71,3] 

71,6 [68,9-74,1] 

79,3 [76,6-81,7] 

<,0001 

Ependymomas et tumeurs du piexus 
choroide 

68,6 [63,4-73,3] 

63,4 [48,1-75,3] 

60,8 [52,6-68,1] 

78,1 [67,0-85,8] 

80,7 [68,4-88,5] 

0,007 

Astrocytomes 

87,0 [85,1-88,8] 

76,6 [65,4-84,6] 

93,3 [90,5-95,3] 

85,0 [81,3-88,0] 

83,9 [79,6-87,3] 

<,0001 

Tumeurs embryonnaires du systeme 
nerveux centrai 

53,5 [49,8-57,1] 

31,1 [20,3-42,6] 

35,0 [29,3-40,8] 

65,1 [58,8-70,7] 

76,6 [68,8-82,7] 

<,0001 

Autres giiomes 

35,3 [31,1-39,6] 

75,0 [50,0-88,7] 

41,0 [32,4-49,5] 

22,2 [16,5-28,4] 

41,6 [33,8-49,3] 

<,0001 

Autres tumeurs du systeme nerveux centrai 

94,2 [92-95,8] 

76,5 [57,0-88,1] 

93,0 [86,5-96,4] 

94,1 [90,1-96,6] 

96,8 [93,7-98,4] 

<,0001 

Tumeurs du systeme nerveux sympathique 

74,1 [71,6-76,5] 

89,8 [86,8-92,2] 

65,5 [61,3-69,3] 

58,8 [49,9-66,7] 

60,4 [43,5-73,6] 

<,0001 

Neurobiastomes et gangiioneurobiastomes 

74,0 [71,4-76,4] 

89,8 [86,8-92,2] 

65,4 [61 ,3-69,3] 

59,3 [50,3-67,3] 

49,1 [30,7-65,2] 

<,0001 

Retinobiastomes 

98,9 [97,3-99,5] 

99,5 [96,5-99,9] 

98,2 [95,4-99,3] 

100 

100 

0,66 

'Tumeurs renaies 

92,0 [90,0-93,6] 

87,0 [79,8-91,7] 

94,2 [91 ,8-95,9] 

92,2 [86,9-95,4] 

77,3 [59,7-88,0] 

0,0002 

Nephrobiastomes et autres tumeurs 
non epitheiiaies 

92,3 [90,3-93,9] 

87,0 [79,8-91,7] 

94,2 [91 ,8-95,9] 

92,1 [86,4-95,4] 

80,0 [55,1-92,0] 

0,004 

'Tumeurs hepatiques 

81,5 [74,1-86,9] 

87,2 [71,9-94,5] 

87,9 [78,0-93,5] 

71,4 [40,6-88,2] 

54,0 [30,0-73,0] 

0,006 

Hepatobiastomes 

85,5 [78,0-90,6] 

87,2 [71,9-94,5] 

88,9 [79,0-94,3] 

66,7 [28,2-87,8] 

50,0 [5,8-84,5] 

0,03 

'Tumeurs maiignes osseuses 

74,4 [71,0-77,5] 

66,7 [5,4-94,5] 

65,8 [49,7-77,8] 

76,0 [69,9-81,1] 

74,5 [70,0-78,4] 

0,32 

Osteosarcomes 

73,1 [68,0-77,6] 

100 

66,7 [28,2-87,8] 

74,7 [64,8-82,2] 

72,5 [66,1-78,0] 

0,81 

Tumeurs d’Ewing 

73,8 [68,6-78,4] 

50,0 [0,6-91,0] 

65,3 [46,2-79,1] 

76,6 [67,7-83,4] 

73,8 [66,3-79,8] 

0,30 

Sarcomes des tissus mous et extra-osseux 

70,6 [67,6-73,4] 

71,3 [61,4-79,1] 

73,0 [67,6-77,7] 

73,5 [67,5-78,6] 

65,2 [59,4-70,5] 

0,10 

Rhabdomyosarcomas 

69,7 [65,4-73,5] 

79,4 [61,6-89,6] 

71,9 [65,5-77,3] 

68,6 [60,6-75,4] 

62,6 [52,1-71,4] 

0,20 

Non rhabdomyosarcomes 


67,2 [54,5-77,0] 

76,7 [65,2-84,9] 

81,7 [72,2-88,3] 

66,7 [59,4-72,9] 

0,03 

Tumeurs germinales, trophoblastiques 
et gonadiques 

92,2 [89,7-94,1] 

87,6 [81,1-92,0] 

94,4 [88,6-97,3] 

95,0 [87,2-98,1] 

92,7 [88,6-95,4] 

0,07 

Tumeurs germinaies du systeme 
nerveux centrai 

92,0 [87,5-95,0] 

85,0 [60,4-94,9] 

90,9 [77,6-96,5] 

92,9 [79,6-97,7] 

93,5 [86,8-96,8] 

0,52 

Tumeurs germinaies maiignes 
extragonadiques et extracraniennes 

88,2 [82,1-92,3] 

84,2 [75,1-90,1] 

93,4 [80,9-97,8] 

100 

93,8 [63,2-99,1] 

0,28 

Tumeurs germinaies maiignes gonadiques 

97,0 [93,5-98,7] 

100 

100 

100 

94,4 [87,9-97,4] 

0,14 
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Survie a 5 ans par tranches d’age des enfants atteints d’un cancer sur la periode 2000-2008 (suite) 


Groupes et sous-groupes 
diagnostiques 

0-14 ans 
(n = 15 479) 

Age au diagnostic 

< 1 an 
(n = 1 694) 

1-4 ans 
(n = 5 311) 

5-9 ans 
(n = 4 419) 

10-14 ans 
(n = 4 055) 

p log-rank 

Melanomes mallns et autres tumeurs 
malignes epitheliales 

92,6 [89,9-94,6] 

95,0 [69,5-99,3] 

88,6 [72,4-95,6] 

93,1 [86,1-96,7] 

92,7 [89,3-95,1] 

0,80 

Carcinomes de la thyroide 

98,6 [95,8-99,6] 

100 

100 

100 

98,1 [94,2-99,4] 

0,76 

Autres tumeurs malignes 

75,7 [55,7-87,6] 

100 

75,0 [46,3-89,8] 

100 

57,1 [17,2-83,7] 

0,46 

Tous cancers 

81,6 [81,0-82,2] 

80,6 [78,6-82,4] 

81,7 [80,6-82,7] 

81,4 [80,1-82,6] 

82,0 [80,8-83,1] 

0,12 


D’apres le Registre national des hemopathies malignes de I’enfant et le Registre national des tumeurs solides de I’enfant. 


accessibilite, de la qualite des systemes 
d’enregistrement et des pratiques de 
classification des cancers. Elies peuvent 
egalement refleter des variations de cau- 
ses de deces concurrentes qui diminuent 
la population des enfants a risque de 
cancer. Toutes ces sources de variation 
doivent etre envisagees attentivement 
avant de conclure a de vraies differences 
d’incidence d’une population a I’autre. 

Des contrastes reels existent cependant 
pour plusieurs cancers. C’est notamment le 
cas pour deux tsqtes de cancer lies au virus 
d’Epstein-Barr, le lymphome de Burkitt, 
particulierement frequent dans les pays 
d’Afrique equatoriale, et le carcinome 
indifferencie du nasopharynx, tres rare 
chez I’enfant mais plus frequent en Afrique 
du Nord et en Chine du Sud. C’est aussi le 
cas du cancer de la thyroide dont I’inci- 
dence s’est elevee en Ukraine, en Russie 
et en Bielorussie du fait des retombees 
radioactives de Faccident de Tchernobyl.^ 
Des variations geographiques et tempo- 
relles ont egalement ete observees pour les 
leucemies aigues lymphoblastiques, dont 
le pic d’incidence semble plus marque dans 
les pays les plus industrialises. Pour les 
tumeurs du systeme nerveux central, en 
revanche, la faible incidence observee dans 
les pays d’Afrique est plutot liee a des diffe- 
rences de diagnostic et d’enregistrement. 
Les variations d’incidence sont peu mar- 
quees pour les autres types de cancers, et 
notamment les tumeurs embryonnaires.^ 

En France, aucune augmentation de 
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I’incidence n’a ete observee sur la periode 
1990-1999 a partir des donnees des regis- 
tres pediatriques regionaux.^ On observe en 
revanche une augmentation de I’incidence 
des leucemies aigues lymphoblastiques 
sur la periode 1990-2007,® plus marquee 
dans la tranche d’age 7-14 ans (augmenta- 
tion annuelle moyenne de 1,3 %) et pour 
le sous-type B (augmentation annuelle 
moyenne de 2,2 %). L’augmentation semble 
neanmoins moins marquee apres 2001. La 
plupart des autres pays industrialises obser- 
vent egalement une augmentation de I’inci- 
dence des leucemies de I’enfant, entre 0,5 
et 1,5% par an depuis les annees 1970, et de 
I’incidence des tumeurs solides en Europe 
sur la periode 1975-2000'^ et aux Etats-Unis 
sur une periode plus longue de 1975 a 2010.® 
Les raisons de cette augmentation ne sont 
pas clairement identifiees : des change- 
ments dans le mode de vie et I’environne- 
ment general sont peut-etre en cause, mais 
ces tendances peuvent aussi refleter I’ame- 
lioration du fonctionnement des registres, 
des changements de classification et, dans 
certains cas, I’amelioration des techniques 
diagnostiques et de Faeces aux soins medi- 
caux. Par exemple, le pic d’augmentation 
des tumeurs cerebrates au cours des annees 
1980 avail ete clairement rehe a Fintroduc- 
tion de Fimagerie par resonance magnetique 
(IRM) et de la biopsie stereotaxique per- 
mettant des diagnostics plus fiables et plus 
precis.® Neanmoins, Finterpretation des 
tendances temporeUes refait actuellement 
debat dans tons les pays. 


Survie 

La survie a ete analysee pour les cas de 
cancer enregistres par les deux registres 
nationaux sur la periode 2000-2008. La 
survie globale est estimee a 92 % a 1 an et 
82 % a 5 ans tons types de cancer et ages 
confondus.®” File varie de 71-72 % pour 
les tumeurs du systeme nerveux central et 
les sarcomes des tissus mous a 99 % pour 
les retinoblastomes, avec des variations a 
Finterieur d’un memo groupe de cancers 
(tableau 2). EUe est de 90 % pour les leu- 
cemies Isunphoblastiques et de 64 % pour 
les leucemies myeloblastiques. Pour les 
tumeurs du systeme nerveux central, le 
pronostic depend de la localisation de la 
tumeur, qui conditionne les possibilites 
chirurgicales, ainsi que de son agressivite 
(grade). Ainsi, la survie est de 87 % pour 
les astrocytomes, majoritairement pilocy- 
tiques, de 65 % pour les medulloblasto- 
mes, et de 35 % pour les gliomes de haut 
grade. L’age influence la survie, mais de 
maniere differente selon le type de 
cancer : le pronostic des leucemies et des 
tumeurs du systeme nerveux central est 
nettement plus sombre avant Fage de 1 an 
(61 et 59 % de survie a 5 ans respective- 
ment), alors que Finverse est observe pour 
les neuroblastomes (90 % de survie a 5 ans 
pour les enfants de moins de 1 an) . Au cours 
de la periode 2000-2008, la survie a pro- 
gresse (fig. 2) : tout cancer confondu, elle 
passe de 80 % en debut de periode (2000- 
2002) a 83,2 % en fin de periode (2006- 
2008). Cette amelioration ne concerne en 
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realite que les leucemies (LAL : de 88 a 91 % ; 
LAM : de 58 a 71 %), les ependymomes (de 
68 a 83 %) et les neuroblastomes (de 69 
a 77 %). Dans la plupart des pays industria- 
lises, la survie des enfants atteints de cancer a 
considerablement augmente, passant de 30 % 
en 1976 a 70-76 % en 2000 et elle depasse 
80 % ces dernieres annees.®''^ Cette ameliora- 
tion est la consequence d’une meilleure 
accessibilite a des soins de qualite, dans une 
sur-specialite mieux structuree, associee a 
une recherche multicentrique nationale et 
Internationale. Neanmoins, cela ne reflete pas 
de fagon satisfaisante le devenir des patients 
apres un cancer survenu dans I’enfance, en 
raison du risque de deces par rechute, de 
second cancer ou de sequelle(s) a long terme 
plus de 15 ans apres le diagnostic (v. p. 1284) . 
C’est pourquoi les unites d’oncologie pedia- 
trique mettent en place des consultations 
de suivi a long terme en lien avec les services 
d’adulte, de maniere a depister et prendre en 
charge d’eventuelles complications tardives 
de la maladie ou de son traitement. 11 est ega- 
lement primordial de disposer d’outils de 
mesure de ces effets par la realisation d’etu- 
des de cohortes de grande envergure. En 
France, deux cohortes de survivants de can- 
cers dans I’enfance sont actives, une speci- 
fique aux leucemies (LEA) et une aux 
tumeurs solides (FCCSS). Une cohorte natio- 
nale basee sur les deux registres nationaux 
des cancers de I’enfant (COHOPER) se met 
actuellement en place en lien avec la Societe 
frangaise de lutte centre les cancers de Fen- 
fant et de Fadolescent. • 


Tous cancers* 
Leucemies* 
Lymphomes 
Tumeurs du SNC* 
Tumeurs du SNS* 
Retinoblastomes 
Tumeurs renales 
Tumeurs du foie 
Tumeurs osseuses 
Tumeurs des tissus mous 
Tumeurs germinaies 
Tumeurs epitheiiaies 



*p < 0,05 


0,0 10,0 20,0 30,0 40,0 50,0 60,0 70,0 80,0 90,0 100,0 


■ 2006-2008 
■ 2003-2005 
2000-2002 


■aimiiiM Evolution de la survie a 5 ans des cancers de I’enfant en France selon la periode 
de 2000 a 2008. D’apres le Registre national des hemopathies malignes de I’enfant et le Registre national 
des tumeurs solides de I’enfant. SNC : systeme nerveux central ; SNS : systeme nerveux sympathique. 


RESUME Aspects epidemiologiques des cancers de I’enfant 

En France, on observe chaque annee 1 700 cas de cancers de 0 a 14 ans. L’incidence annuelle standardisee est de 152 cas par 
million avec un sex-ratio M/F de 1 ,2. Ainsi, 1 enfant sur 440 va developper un cancer avant i’age de 1 5 ans. Les principaux types 
rencontres chez i'enfant sont les leucemies (29 % des cas), les tumeurs embryonnaires en dehors du systeme nerveux central 
(25 %), les tumeurs du systeme nerveux central (23 %) et les lymphomes (12 %). L'incidence varie selon les pays avec des taux 
en general plus eleves dans les pays industrialises. Ces variations peuvent refleter des differences dans les techniques 
diagnostiques ou d’enregistrement, ou dans la repartition de facteurs de risque potentials. La survie des enfants atteints de cancer 
a considerablement augmente au cours des 30 dernieres annees, atteignant actuellement 80 % a 5 ans. 

SUMMARY Epidemiological aspects of childhood cancer 

In France, cancer hits around 1 700 children (0-1 4 years) each year. The age-standardized incidence rate for all cancers combined 
is 1 52 cases per million children per year, with a sex ratio of 1 .2. In other terms, one child out of 440 develops a cancer before 
the age of 1 5 in industrial countries. The most frequent cancers were leukaemia (29%), embryonal tumours apart central nervous 
system (25%), central nervous system tumour (23%) and lymphoma (1 2%). The incidence varies between countries with higher 
overall rates in industrialized countries. These variations may reflect differences in diagnostic techniques or registration or in the 
distribution of possible risk factors. Five-year survival after childhood cancer has dramatically improved in the last 30 years, 
reaching yet 80%. 


B. Lacour et J. Clavel declarent n’avoir aucun lien d’interets. 
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TABLEAU 1 

Principales translocations recherchees en diagnostic 
des tumeurs de I’enfant et de I’adolescent 


Tumeur 

Translocation 

Genes de fusion 

Tumeur d’Ewing 

t(11;22)(q24;q12) 

t(21;22)(q22;q12) 

EWSR1- FLU 
EWSR1-ERG 

Tumeurs Ewing-like 

t(4;19)(q35;q13) 

t(X;X)(p11.4;p11.22) 

CIC-DUX4 

BC0R-CCNB3 

Rhabdomyosarcomes alveolaires 

t(2;13)(q35;q14) 

t(1;13)(p36;q14) 

PAX3-F0X01 

PAX7-F0X01 

Tumeurs desmoplasiques a petites cellules 

t(11;22)(p13;q12) 

EWSR1-WT1 

Fibrosarcome congenital infantile 

t(12;15)(p13;q25) 

ETV6-NTRK1 

Tumeurs myofibroblastiques inflammatoires 

t(1;2)(q25;p23) 

t(2;19)(p23;p13) 

ALK-TPM3 

ALK-TPM4 

Synovialosarcomes 

t(X;18)(p11.2;q11.2) 

SYT-SSX1/2/4 

Sarcomes alveolaires 

t(X;17)(p11;q25) 

ASPL-TFE3 

Carcinomes juveniles 

t(X;1)(p11.2;q21) 

t(X;1)(p11.2;p34) 

inv(X)(p11.2;q12) 

TFE3-PRCC 

TFE3-SFPQ 

TFE3-N0N0 


L a remarquable diminution de 
la mortalite due aux cancers 
des enfants a permis d’obtenir 
un taux global de guerlson de 80 %.' 

Ces succes imposent deux perspectives 
aux onco-hematologues pediatres : 
trouver de nouvelles pistes 
therapeutiques pour les enfants encore 
non gueris d’une part, adapter la lourdeur 
du traitement au plus pres de la reelle 
gravlte de la maladie d’autre part. 
Poursulvre ces deux objectifs requiert 
une connaissance toujours plus IntIme 
de la biologie de ces maladies. Apres 
I’ere de la decouverte des marqueurs 
diagnostiques, I’oncologie pediatrique 
s’est engouffree dans la recherche 
des biomarqueurs pronostiques. 

Avec I’arrivee des therapies « ciblees » 
enfin, I’identification de cibles 
moleculaires devient routiniere. La biologie 
s’est invitee dans toute la pratique 
de I’onco-hematologie pediatrique. 

Identification de marqueurs 
diagnostiques 

L’une des caracteristiques des tumeurs 
solides de I’enfant est leur morphologie 
embryonnaire ou peu differenciee. 

Si I’immunohistochimie est une aide 
diagnostique determinante pour I’analyse 
morphologique, les outils moleculaires 
ont trouve une place preponderante 
dans la confirmation de la presomption 


histologique. Des remaniements 
chromosomiques recurrents, specifiques 
d’un type tumoral, sont recherches en routine 
dans ce but (tableau 1). Les transcrits 
de fusion (v.figure) des tumeurs de la famille 
des tumeurs neuroectodermales 
primaires/sarcome d’Ewing sont parmi 
les marqueurs diagnostiques les plus utiles, 
la presence d’une translocation impliquant 
le gene EWSR1 en 22q1 2 etant 


pathognomonique. La mise en evidence 
d’une translocation ou d’un neo-transcrit 
est devenue indispensable au diagnostic 
de ce cancer. A ce jour, une vingtaine 
de transcrits de fusion comparable peut 
etre recherchee pour poser un diagnostic 
de sarcome pediatrique (tableau 1). 

La biologie des hemopathies malignes 
est sans cesse plus precise.^ La cytogenetique 
et la biologie moleculaire sont un complement 
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Chromosome 1 Chromosome 2 


Derive 1 Derive 2 


Chromosome 1 


Chromosome 2 


Derive 1 


Derive 2 



13 




G^e de fusion BA 




D- 


KI 


]0 


G6ne de fusion AB 


ARNm de fusion AB 




geneaI geneb 




Proteine de fusion AB 


neaI 


N-ter SENEaI GeNEB C-ter 


■aiHiiiM Qene de fusion, transcrit de fusion. 

Certains cancers sent associes a des translocations chromosomiques, qui conduisent a la tusion de 
deux genes, tormant ainsi un nouveau gene chimerique, appele gene de tusion. Lors de la transcription, 
cette sequence d’ADN va aboutir, apres epissage des introns, a la production d’un ARN de tusion, 
appele transcrit de fusion. Cette sequence d'acide nucleique de plus petite faille que le gene de fusion 
est plus facile a amplifier par les techniques de Polymerase Chain Reaction, utilisees en routine pour 
la detection des transcrits recurrents. 


indissociable de la classification immuno- 
cytologique, desormais insuffisante 
pour identifier les nombreux sous-types 
de leucemies aigues necessitant une 
approche therapeutique adaptee (tableau 2). 

Identification de marqueurs 
pronostiques 

L’adaptation du traitement a la gravite 
de la maladie est une preoccupation 
essentielle de I’hemato-oncologie. 

Les protocoles de desescalade therapeutique, 
par example, sent fondes sur I’identification 
des facteurs biologiques de meilleur pronostic. 
L’excellente survie associee aux 
medulloblastomes ayant une mutation 
du gene CTNNB1 (90 % de guerison) guide 
ainsi vers une forte decroissance des doses 
d’irradiation cranio-spinale, epargnant de 
lourdes sequelles a long terme.^ Au contraire, 
certaines formes de leucemies aigues 
sont associees a un evenement genetique de 
pronostic defavorable, conduisant a intensifier 
le traitement des le diagnostic, afin de reduire 
le risque de rechute (tableau 2). En outre, 
certains marqueurs genetiques, comme 
le rearrangement clonal des IgH/TCR 
ou I’un des transcrits de fusion recurrents 
dans les leucemies aigues lymphoblastiques, 
sont desormais des outils « de routine » 
pour le suivi de la maladie residuelle en cours 
de traitement. Ils permettent ainsi de detecter 
precocement les patients ayant une 
« mauvaise reponse » et notamment ceux 
dont la leucemie au diagnostic semblait 
pourtant associee a un marqueur pronostique 
favorable. Aujourd’hui, I’analyse moleculaire 
est indispensable a la decision therapeutique 
dans la prise en charge des leucemies aigues 
pediatriques.^ 

Identification de cibles therapeutiques 

A I’heure des therapies ciblees, les cancers 
pediatriques n’echappent pas a la recherche 
des anomalies genetiques pouvant etre 
ciblees. L’identification de voie de signalisation 
critique pour le developpement d’un 
processus malin permet en effet d’envisager 
un effet therapeutique par le blocage 
specifique de cette voie. Ainsi, les mutations 


ou remaniements du gene ALK dans les 
lymphomes anaplasiques, les neuroblastomes 
et les tumeurs myofibroblastiques 
inflammatoires font-ils actuellement I’objet 
de therapies inhibitrices specifiques.'' 

En hematologie, rimatinib, inhibiteur de la 
tyrosine kinase ABL1 , est I’exemple historique 
qui a revolutionne le pronostic de la leucemie 
myeloide chronique, caracterisee par la 
translocation (9;22), produisant le transcrit 


BCR-ABL1. Ce medicament a reduit 
de maniere drastique les indications 
a une greffe de cellules souches 
hematopoi'etiques dans cette maladie, 
epargnant aux patients des comorbidites 
majeures liees a cette procedure. 

II a en outre ameliore considerablement 
le pronostic des leucemies aigues 
lymphoblastiques associees a une 
translocation (9;22). D’autres approches 
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TABLEAU 2 

Impact de la biologie des Ieucemies aigues sur la tberapeutique 

quelques exemples 


Type de Ieucemie 

Caracteristique biologique associee 


EFS a 5 ans 

Impact tberapeutique des le diagnostic 

LAL a precurseurs B 

Hyperdiploidie > 50 chromosomes 

20-30 

85-95 




t(12;21)(p13;q22) ETV6-RUNX1 

15-25 

80-95 




iAmp(21) 

2-3 

30-40 

Intensification tberapeutique 



t(4;11)(q21;q23) MLL-AF4 

1-2 

30-40 

Intensification tberapeutique 



t(9;22)(q34;q11.2) BCR-ABL1 

2-4 

80-90 

Intensification tberapeutique et ajout de I’imatinib 



IKZF1 deletions/mutations 

15-30 

50-55 

Intensification tberapeutique 

LALT 

MLL-ENL 

2-3 

80-90 




NUP214-ABL1 

6 

50 




Phenotype Early T-cell precursor 

12 

30-35 

Discute 



N0TCH/FBXW7 mutations 

50 

90 


1 LAM 

t(9;11)(p22;q23) MLL-AF9 

43 

50 




t(15;17){q22;q12) PML-RAR 

12 

71 

Chimiotherapie adaptee avec ATRA 



t(8;21)(q22;q22) ETO-AML1 

12 

55-71 




inv(16)(p13;q22) MYH11-CBF 

8 

72-88 




t(1;11)(q21;q23) MLL-AF1q 

3 

92 




FLT3-ITD 

10-15 

< 35 

Allogreffe de CSH en remission complete 



-7 

2 

< 35 

Allogreffe de CSH en remission complete 



del5q 

1 

<35 

Allogreffe de CSH en remission complete 


En I’absence d’un marqueur de pronostic defavorable au diagnostic, ies patients sont traites seion ie groups de « risque standard ». Ces marqueurs 
genetiques permettent souvent une evaiuation de ia maiadie residueiie a ia remission compiete, permettant d’ajuster secondairement i’intensite de traitement, 
en cas de reponse insuffisante. Certaines ieucemies beneficient d’embiee d’une tberapeutique cibiee. 

++ Frequence en % dans cbaque sous-type pre-B, T ou myeioide de ieucemie aigue. 

ATRA : All-Trans-Retinoic Acid ] CSH : ceiiuies soucbes bematopoi'etiques ; EFS : Event Free Survival (surme sans evenement) ; 

LAL : ieucemie aigue iymphobiastique ; LAM : ieucemie aigue myeiobiastique. 


ciblees, anticorps monoclonaux, inhibiteurs 
de tyrosine kinase, ou modificateur 
de I’epigenetique, sont en phase 
de developpement chez I’enfant.^ 

Leur utilisation en routine necessitera 
au prealable d’adapter Ies plateformes 
d’analyses biologiques pour permettre 
au clinicien de disposer dans un delai rapide 
des informations necessaires au choix 
de(s) cible(s) potentiellement utilisable(s). 

Conclusion 

La biologie des tumeurs est essentielle dans 
la prise en charge des cancers de I’enfant. 
Les outils d’exploration genetique sont 
desormais un complement indispensable 
a I’histologie ou la cytologie. Les techniques 
d’etude moleculaire de nouvelles 
generations, explorant largement le genome 
tumoral, entrant peu a peu dans la pratique 
courante. Elies permettent une meilleure 


stratification tberapeutique adaptee 
au risque de la maiadie, epargnant 
des traitements et sequelles inutiles 
aux cancers de « risque standard ». 
Couplees au developpement croissant 
de nouvelles therapeutiques innovantes, 
ciblant certaines voies majeures impliquees 
dans le processus tumoral, elles devraient 
permettre de reduire le risque de rechute 
des formes de cancers les plus graves. 

Ces progres doivent s’appuyer sur une 
structuration efficace de la recherche 
Clinique, biologique et de transfert, 
dans le respect des regies de la recherche 
biomedicale. La constitution d’une 
tumorotheque, correctement annotee, 
accompagnee des informations cliniques, 
est strategique pour relever les defis 
de demain et nourrir I’innovation 
tberapeutique. • 


F. Bourdeault et A. Petit declarent 
n'avoir aucun lien d’interets. 
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L es predispositions genetiques aux 
cancers sent des situations rares. 
L’histoire tumorale du patient, 
une maladie sous-jacente, des antecedents 
restent les points d’appel qui permettent 
de s’interroger sur une predisposition 
genetique chez un enfant pris en charge 
pour un cancer. L’identification d’une 
predisposition genetique permet d’adapter 
le suivi de I’enfant et de proposer 
des tests aux apparentes afin de guider 
leur prise en charge. 

Les cancers sont rares chez I’enfant 
et surviennent le plus souvent de fagon 
isolee. On considers que dans 5 a 1 0 % 
des cas le cancer apparart dans un contexte 
de predisposition. L’enfant est porteur 
d’une alteration genetique constitutionnelle 
conferant un risque tumoral plus important 
que dans la population generale. 

La majorite des predispositions genetiques 
identifiees actuellement correspondent 
a un determinisms genetique simple 
avec une situation monogenique associee 
a un risque tumoral majeur et done une 
penetrance forte. Les localisations tumorales 
sont differentes d’une situation de 
predisposition a I’autre.’ La reconnaissance 
d’une predisposition permet de preciser 
le diagnostic de I’enfant, d’organiser sa prise 
en charge et d’informer ses apparentes d’un 
eventuel risque de recurrence dans la famille. 
La recherche d’une predisposition est une 
demarche codifies par les lois de bioethique. 
Un test genetique peut etre propose 
a un enfant ayant un diagnostic de cancer, 
mais il peut I’etre aussi a un enfant indemne 


de toute pathologie tumorale lorsqu’une 
predisposition genetique a ete identifies dans 
la famille. Dans les deux cas, il est necessaire 
d’organiser une consultation de genetique 
afin que les parents et I’enfant soient informes 
des enjeux et de I’interet de cette demarche. 

II est necessaire de signer un consentement. 
Un temps de reflexion et une consultation 
avec un psycho-oncologue sont proposes. 

Pour un enfant ayant un diagnostic 
de cancer 

A ce jour, I’etude des caracteristiques des 
cellules tumorales permet encore rarement 
d’evoquer une predisposition genetique. 

Les criteres retenus pour evoquer une 
predisposition genetique sont I’age precoce 


au diagnostic par rapport a I’age moyen 
de survenue, le diagnostic de plusieurs 
tumeurs primitives chez un meme individu, 
I’existence d’une histoire familiale 
(e’est-a-dire de cancers chez des 
apparentes [de premier ou de second 
degre] a un age jeune),'* une pathologie 
sous-jacente. Enfin, pour certaines tumeurs, 
survenant meme de fagon isolee, une etude 
genetique est proposes systematiquement 
devant la probabilite elevee d’identifier 
une predisposition (tableau 1). 
L’identification d’une predisposition 
chez I’enfant a un double enjeu, individuel 
et familial. 

A titre individuel, le diagnostic 
de predisposition peut entrainer 
des adaptations therapeutiques mais aussi 
modifier les recommandations de prise 
en charge en revelant un risque de seconds 
tumeur independante, lie au spectre de la 
predisposition. Par exemple, I ’identification 
d’une mutation constitutionnelle du gene 
TP53 chez un enfant ayant une tumeur 


a Tumeurs dont le diagnostic isole sans autre critere permet de proposer 
y une etude genetique 

Tumeurs Etude genetique proposee 

Retinoblastome (unilateral ou bilateral) 

RB1 (AD) 

Tumeur des plexus choroides, corticosurrenalome^ 

TP53 (AD) 

Tumeur rhabdo'tde'' 

INI1/SMARCB1 (AD) 

Hepatoblastome, tumeur desmoide 

APC (AD) 

Blastome pleuropulmonaire, nephrome kystique, 
tumeur de I’ovaire a cellules de Leydig-Sertoli, 
rhabdomyosarcome du col de I’uterus® 

DICER1 (AD) 

Nephroblastome avant 6 mois 

WT1 (AD) 

Medulloblastome avant 5 ans de type desmoplasique/nodulaire 

SUFUiAD), prow (AD) 

Pheochomocytome/paragangliome 

VHL, RET, SDH (AD) 

Carcinome medullaire de la thyro'ide 

RET (AD) 


AD : transmission autosomique dominante. D’apres les ref. 3 a 5. 
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TABLEAU 2 

Predispositions hereditaires au cancer de I’aduite avec risque tumoral reconnu dans I’enfance 

Predisposition Gene(s) Risque tumorai chez i’aduite Risque tumoral chez I’enfant ^ Age recommande 

' ' du depistage genetique 

Poiypose 

adenomateuse 

familiale 

APC 

• Cancer colorectal 

• Cancer duodenal 

• Hepatobiastome 

• Medulloblastome 

• Adenome colorectal 

10-12 ans 

Syndrome 
de Li-Fraumeni 

TP53 

• Cancer du sein 

• Sarcomes (tissus mous, os) 

• Tumeurs cerebrales 

• Leucemie 

• Adenocarcinome pulmonaire 

• Corticosurrenalome 

• Sarcomes (tissus mous, os) 

• Tumeurs cerebrales (dont 

les carcinomes plexus choroides) 

• Corticosurrenalome 

• Leucemie 

Non recommande dans 

I’enfance, discute du fait 
du protocole de surveillance 
en cours d’evaluation 

Maladie de von 
Hippel-Lindau 

VHL 

• Cancer du rein 

• Hemangioblastomes SNC 
et retine 

• Pheochromocytome 

• TNE du pancreas 

• Tumeur du sac endolymphatique 

• Pheochromocytome 

• Hemangioblastomes SNC et retine 

5 ans 

Paragangliome 

hereditaire 

SDHB, 

C, D, A, 
AF2 

• Paragangliome 

• Pheochromocytome 

• Paragangliome 

• Pheochromocytome 

6 ans 

Neopiasie 

endocrinienne multiple 
de type 2 

RET 

• Carcinome medullaire 
de la thyroi'de 

• Pheochromocytome 

• Carcinome medullaire de la thyroi'de 

Selon correlations 

genotype-phenotype 

(au plus tot : V' annee de vie) 

Neopiasie 

endocrinienne multiple 
de type 1 

MEN1 

• Tumeurs parathyroidiennes 

• TNE duodeno-pancreatiques 

• Adenomes hypophysaires 

• Tumeurs parathyro'idiennes 

• TNE duodeno-pancreatiques 

• Adenomes hypophysaires 

5 ans 

Maladie de Cowden 

PTEN 

• Cancer du sein 

• Cancer de la thyroide 

• Cancer de I’endometre 

• Cancer du rein 

• Cancer de la thyro'ide 

Discute a partir de 10 ans 

Syndrome de 
Peutz-Jeghers 

STK11 

• Cancers du tractus digestif 
(estomac, intestin grele, colon) 

• Cancer du pancreas 

• Cancer du sein 

• Tumeur ovarienne a tubules anneles 

• Tumeurs testiculaires a cellules de 
Sertoli 

8-10 ans 


SNC : systeme nerveux central ; TNE : tumeur neuro-endocrine. 


conduit a essayer dans la mesure du possible 
de limiter ies indications de la radiotherapie 
en raison du risque tres eieve de tumeur 
radio-induite. Par ailieurs, i’identification 
d’une mutation constitutionnelie 
du gene APC chez un enfant ayant 
un hepatobiastome permet de connaitre 
un risque a i’adolescence de formation 
de polypes adenomateux associes a un 


risque proche de 100 % de cancer du coion 
a rage aduite. 

Atitre famiiial, le diagnostic de predisposition 
permet de proposer des tests genetiques 
a la fratrie, aux parents. En effet, 
des recommandations de prise en charge 
peuvent etre etablies pour ies apparentes 
porteurs. II faut informer aussi les parents 
du risque de recurrence lors d’un nouveau 


projet parentai. La plupart des syndromes 
de predisposition aux cancers de i’enfant 
identifies jusqu’ici se transmettent 
sur un mode dominant. Si un parent est 
porteur de i’alteration genetique identifiee 
Chez son enfant, il a un risque sur deux 
de ia transmettre a un nouvei enfant. Si 
aucun parent n’est porteur de I’alteration 
genetique identifiee chez I’enfant, on emet 
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I’hypothese d’une neomutation; le risque 
pour un nouvel enfant d’etre porteur est alors 
tres faible, mais ne peut etre eiimine du fait 
du risque de mosai'que germinale: i’aiteration 
genetique pourrait etre presente au niveau 
des ceiiuies germinaies d’un parent. 

Un diagnostic neonatal peut etre discute 
si une prise en charge des la naissance 
est recommandee. Pour certaines 
predispositions, le risque tumorai tres 
eieve associe a des mesures de prevention 
limitees conduit a informer ies parents 
des options d’un diagnostic antenatai 
ou preimpiantatoire.2 

Si la consultation de genetique est rarement 
une urgence dans le diagnostic d’un cancer, 
il est important, en cas de mauvais pronostic, 
d’organiser des prelevements a but 
de stockage (sang, eventuellement tumeur 
congelee). Ce materiel pourrait permettre, 
a la demande des parents, de realiser 
une etude genetique si I’enfant est decede. 


Pour un enfant indemne 

Un test genetique chez un enfant indemne, 
et done la recherche d’une mutation 
identifiee chez un apparente, n’est discute 
que s’il est decrit un sur-risque tumoral 
durant I’enfance, associe a cette mutation. 

Si une predisposition au cancer de I’adulte 
est identifiee dans la famille, il n’y a pas lieu 
de proposer un test genetique a I’enfant 
avant sa majorite. Un parent peut apprendre 
qu’il est porteur d’une predisposition 
au cancer de I’adulte associee a un 
sur-risque tumoral pouvant apparaftre 
dans I’enfance (tableau 2). Si des mesures 
assurant un depistage precoce ou une 
diminution du risque tumoral sont possibles 
des I’age pediatrique, un test genetique 
peut se discuter chez I’enfant indemne. 

La decision de faire le test chez un enfant 
revient aux parents tout en insistent 
sur la necessity de perenniser cette 
information qui sera necessaire a I’enfant 


grandissant et a I’adulte. 

Devant tout diagnostic de cancer 
de I’enfant, il est important de s’interroger 
sur Ies criteres permettant d’evoquer 
une predisposition genetique. L’identification 
de ces predispositions permet d’adapter 
la prise en charge des enfants mais aussi 
de leurs apparentes. Certaines situations 
sont tres bien definies, I’information 
genetique et la determination de mutations 
genetiques entrant facilement dans la prise 
en charge pluridisciplinaire des patients aux 
differentes etapes de leur vie. Dans d’autres 
situations, la plurifocalite du risque tumoral 
et I’agressivite des tumeurs rendent encore 
la prise en charge genetique du patient 
delicate. Les avancees sur Ies 
predispositions genetiques permettent 
aussi de mieux comprendre les voies 
de cancerogenese et dans le meme 
temps de progresser sur les possibilites 
therapeutiques. • 


C. Abadie, L. Brugieres et M. Gauthier-Villars declarent n’avoir aucun lien d’interets. 
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L es cancers de I’enfant sent des 
maladies rares : environ 1 700 cas 
sont diagnostiques par an en 
France avant I’age de 16 ans. Meme si 
plus de 80 % des patients sont aujour- 
d’hui survivants a 6 ans du diagnostic,^ 
les cancers restent la premiere cause 
de maladie mortelle entre les ages de 1 et 
16 ans dans les pays industrialises. Du 
fait de leur rarete, il est classique de dire 
que, statistiquement, un medecin gene- 
raliste ne sera confronts aux S3rmpt6mes 
revelateurs de diagnostic de cancer de 
I’enfant qu’une seule fois dans sa carriere. 

Les cancers de I’enfant peuvent etre 
reveles par des signes en rapport direct 
avec la tumeur elle-meme, visible ou pal- 
pable (masse abdominale ou des tissus 
mous, adenopathies, hepatosplenome- 
galie, leucocorie) : des explorations 
complementaires orientees doivent 
immediatement etre envisagees. 11s peu- 
vent egalement se reveler par des signes 
de compression des organes de voisinage 
(hypertension intracranienne, signes 
neurologiques, compression des voies 
aeriennes, digestives ouurinaires) oupar 
des signes d’envahissement metasta- 
tique (pleuropulmonaires, osseux et 
medullaires) : les urgences vitales doi- 
vent etre reconnues, necessitant en 
parallele la prise en charge des symp- 
tomes urgents, les explorations abou- 
tissant au diagnostic et a I’initiation des 


traitements specifiques. Mais les symp- 
tomes initiaux sont souvent initialement 
peu evocateurs et consideres comme 
banals (tableau 1). Lorsque des symp- 
tomes aspecifiques persistent ou lorsque 
la symptomatologie s’enrichit, il est 
necessaire d’etre vigilant et de prevoir, 
repeter ou elargir les explorations 
complementaires, meme en I’absence 
d’anomalie evidente a I’examen clinique. 
Dans tous les cas, la decouverte ou la 
suspicion d’un cancer chez I’enfant 
necessite de I’adresser rapidement en 
milieu specialise pluridisciplinaire de 
cancerologie pediatrique. 

Devant des signes generaux 

L’alteration de I’etat general n’est 
presente qu’en cas de tumeur etendue 
(leucemies, neuroblastomes ou sarco- 
mes metastatiques...). 11 s’y associe 
souvent un syndrome biologique inflam- 
matoire. Les principaux diagnostics 
differentiels sont les maladies infectieu- 
ses, rhumatismales, inflammatoires ou 
dysimmunitaires. La decouverte d’un 
syndrome tumoral, d’une population 
blastique circulante et/ou d’une pancy- 
topenie sur I’hemogramme ou d’un 
envahissement medullaire par des 
cellules malignes permet le diagnostic 
de pathologie cancereuse. En I’absence 
de tumeur primitive evidente sur les 
examens standard, les examens d’ima- 


gerie « corps entier » permettent de mettre 
en evidence des petites tumeurs : explora- 
tions isotopiques (scintigraphie osseuse au 
technetium, tomographie par emission de 
positons au fluorodesoxyglucose [TEP/FDG] 
ou scintigraphie a la metaiodobenzylguani- 
dine [MIBG] en cas de suspicion de neuro- 
blastome) , voire une imagerie par resonance 
magnetique (IRM) du corps entier. 

Pieges et courbes 

Le suivi du perimetre cranien dans les 
premieres annees de la vie doit permettre de 
depister precocement une augmentation 
anormale pouvant etre revelatrice d’une 
tumeur cerebrate. Chez le nourrisson ega- 
lement, une croissance ponderale insuf- 
fisante pent reveler un gliome de bas grade 
de la region hypothalamo-chiasmatique. 
Une echographie transfontanellaire pent 
contribuer au diagnostic a cet age mais 
FIRM cerebrate est indispensable. 

Signes neurologiques 

L’hypertension intracranienne est tres 
souvent revelatrice des tumeurs cerebrates : 
elle peut etre en lien avec la tumeur elle- 
meme et/ou avec I’hydrocephalie active 
frequemment associee par compression 
du systeme ventriculaire. Cephalees et 
vomissements sont les signes typiques mais 
le tableau peut etre trompeur (douleurs 
abdominales, baisse des performances sco- 
laires, irritabilite, regression psychomotrice 
chez le nourrisson...). La simple suspicion 
d’hypertension intracranienne, meme sans 
signe neurologique associe, impose la reali- 
sation sans delai d’une imagerie cerebrate 
(souvent tomodensitometrie puis IRM). Les 
signes de localisation neurologiques peuvent 
egalement etre revelateurs, associes ou non 
a une hypertension intracranienne. Parmi 
eux, I’interpretation des troubles (v. suite p. 1280) 
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TABLEAU 1 

Principaux signes cliniques trompeurs devant faire penser a une tumeur maligne chez I’enfant en pratique quotidienne 

Signes cliniques 
presents 

Maladies le plus 
souvent evoquees 

Principales maladies 
maiignes a suspecter 

Principaux eiements cliniques 
pouvant etre associes 

Examens complementaires necessaires (certains 
sent souvent realises en miiieu speciaiise) 

SIGNES GENERAUX 

Asthenie, anorexie 

Asthenie d'origine 
« psychoiogique », 

« tonctionneiie » 

Leucemie, iymphome, 

Paieur, hematomes, 

poiyadenopathies, 

hepatospienomegaiie. 

Hemogramme avec recherche de biastes circuiants 
ou pancytopenia ; myeiogramme 




Neurobiastome 

metastatique 

Masse abdominaie 

Hematomes orbitaires 

Metastases osseuses 

Tumeur primitive pius souvent abdominaie (echo), 
que peivienne (echo), thoracique (Rx) ou cervicaie 
(echo) 

Catechoiamines urinaires 

TDM/iRM ; scintigraphie MiBG 




Sarcome metastatique 

Masse des parties moiies 

imagerie standard (Rx, echo). TDM/iRM 
Ponction/biopsie de tumeur et moeiie osseuse 

Prurit 

Maiadie hepatique 
ou cutanee 

Maiadie de Hodgkin 

Adenopathie, amaigrissement, 

± fievre 

Rx thorax, echo abdominaie, biian infiammatoire 
TEP/TDM au FDG, biopsie gangiionnaire 

Fievre, 
rash cutane, 
adenopathie 
inflammatoire 

infection viraie 
ou bacterienne 

Lymphome anapiasique 
a grandes ceiiuies 

Poiyadenopathies 

Echo abdominaie et Rx thorax 

TEP/TDM au FDG, biopsie gangiionnaire 

SIGNES OTO-RHINO-LARYNGES 

Adenopathies 

cervicales 

Pathoiogie 
infectieuse viraie 
ou bacterienne 

Lymphome, ieucemie 

Adenopathie dure, voiumineuse, 
adherente aux pians profonds ; 
extension au territoire 
sus-ciavicuiaire, indoiore, 
non infiammatoire, persistante 
(> 15 jours), peu ou pas febriie, 
associee a une hepatospienomegaiie 
ou autres adenopathies diffuses 
avec signes respiratoires. 

Echo cervicaie (et abdominaie), Rx thorax, 
hemogramme 

Cytoponction du gangiion si hemogramme normai 
Myeiogramme 




Carcinome indifferencie 
du nasopharynx 

Sarcome 

Examen ciinique par un ORL a ia 
recherche d’une tumeur primitive 

iRM du massif faciai (si besoin) 

Biopsie tumoraie ± gangiionnaire 




Neurobiastome 


Tumeur primitive pius souvent abdominaie (echo) 
que peivienne (echo) thoracique (Rx) ou cervicaie 
(echo) 

Catechoiamines urinaires 

TDM/iRM ; scintigraphie MiBG 

Hypertrophie 

amygdalienne 

Angine bacterienne 

Lymphome amygdaiien 

Masse necrotique, non (peu) 
douioureuse, sans fievre, uniiateraie. 
Examen ciinique par ORL 

Examen ORL avec biopsie de ia iesion 

SIGNES OPHTALMOLOGIQUES ET VISUELS 

Leucocorie 

Strabisme 

Strabismefonctionnei 

Spasme 

accommodatif 

Retinobiastome 

Enfant de moins de 5 ans 

Consuitation d’ophtaimoiogie avec fond d’oeii 

Fond d’oeii sous AG 

Baisse 
progressive 
de ia vision 


Giiome des voies 
optiques 

Baisse progressive de ia vision, 
absence d’anomaiie endo-ocuiaire, 
Possibie contexte de 
neurofibromatose de type i 

iRM cerebraie 
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DOSSIER 


CANCEROLOGIE DE L’ENFANT 


I TABLEAU 1 

Principaux signes cliniques trompeurs devant faire penser a une tumeur maligne chez I’enfant en pratique quotidienne (suite) 

Signes cliniques 
presents 

Maladies ie plus 
souvent evoquees 

Principales maladies 
malignes a suspecter 

Principaux elements cliniques 
pouvant etre associes 

Examens complementaires necessaires (certains 
sent souvent realises en milieu specialise) 

SIGNES OPHTALMOLOGIQUES ET VISUELS (suite) 

Opsoclonies 

Nystagmus 

Neuroblastome 

Ataxie, trouble du comportement, 
myoclonies 

Tumeur primitive plus souvent abdominale (echo) 
que pelvienne (echo) thoracique (Rx) ou cervicale 
(echo) 

Catecholamines urinaires 

TDM/IRM ; scintigraphie MIBG 

SIGNES ABDOMINAUX ET DIGESTIFS 

Douleurs 

abdominales 

Troubles digestifs 

fonctionnels, 

constipation 

Nephroblastome, 
neuroblastome, tumeur 
ovarienne, lymphome 
digestif 

Douleurs nocturnes, insomniantes, 
prolongees, lateralisees, association 
masse abdominale, adenopathie, 
arret du transit, AEG 

Echo puis TDM abdominale. 




Tumeur cerebrale 
associee a une HIC 

Of. « cephalees » 

TDM puis IRM cerebrale (ou IRM d’emblee) 

Augmentation du 
volume scrotal 

Hydrocele, hernia 
inguino-scrotale 

Rhabdomyosarcoma 

Masse intrascrotale, dure, indolore, 
non transilluminable, non reductible, 
paratesticulaire 

Echo scrotale (et abdomino-pelvienne) 




Tumeur germinale 
maligne 

Masse intratesticulaire 

Echo scrotale (et abdomino-pelvienne) ; AFP/hCG 

Vomissements 

Gastro-enterite 

infectieuse 

Lymphome abdominal 

Masse abdominale, volumineuse, 
association adenopathies 
peripheriques, AEG, arret du transit, 
tableau d’invagination intestinale 
aigue 

Echo puis TDM abdominale 

Ponction/biopsie de la masse abdominale. 




Tumeur cerebrale 
associee a une HIC 

lls peuvent etre Ie seui signe d’HIC 
et ne pas s’accompagner de signe 
neurologique 

TDM puis IRM cerebrale (ou IRM d’emblee) 

Occlusion 

intestinale 

Occlusions 

Lymphome 

Age superieur a 2 ans, HA 
recidivante, en dehors du carrefour 
ileo-cscal 

Echo ±TDM 

HA 

HA du nourrisson 


Masse abdominale 

Ponction tumorale ; abord chirurgical souvent evite 

Hematome renal 
intratumoral 

Traumatisme du rein 

Nephroblastome 

Lesion tumorale intrarenale 

Echo, TDM 

Surveillance en imagerie 

Diarrhea 

Infection virale 
ou bacterienne 
digestive 

Neuroblastome 
secretant du VIP 
(vipome) 

Diarrhee Hquide, profuse 
avec hypokaliemie 

Masse abdominale 

Tumeur primitive plus souvent abdominale (echo) 
que pelvienne (echo) thoracique (Rx) ou cervicale 
(echo) 

Catecholamines urinaires 

TDM/IRM ; scintigraphie MIBG 

ANOMALIES OSSEUSES ET DES TISSUS MODS 

Masse des parties 
molles 

Hematome, lipome, 

malformation 

vasculaire 

Sarcoma des parties 
molles 

Masse indolore, dure, 

non inflammatoire, croissante 

progressivement 

IRM puis biopsie 
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1 TABLEAU 1 

Principaux signes cliniques trompeurs devant faire penser a une tumeur maligne chez I’enfant en pratique quotidienne (suite) 

Signes cliniques presents 

Maladies le pius 
souvent evoquees 

Principaies maladies 
malignes a suspecter 

Principaux elements cliniques 
pouvant etre associes 

Examens complementaires 
necessaires (certains sent souvent 
realises en milieu specialise) 

ANOMALIES OSSEUSES ET DES TISSUS MOUS (suite) 

Douleurs localisees 
des membres, boiterie 

Douleur de croissance, 
traumatisme 

Osteosarcome, 
sarcome d’Ewing 

Douleur unilaterale, fixe, insomniante, 
persistante (> 15 j), s’accompagnant 
d’une masse a la palpation, se majorant 
a la pression, echec des antalgiques 
de palier l-ll, fievre associee 

Rx standard puis IRM et biopsie 

Hematomes, douleurs 
osseuses diffuses, boiterie 

Traumatisme, 

hematome, 

« enfant battu » 

Maladies 

rbumatismales, 

inflammatoires, 

infectieuses 

Leucemie 

Polyadenopathies, hepatosplenomegalie, 
AEG, paleur 

Hemogramme : blastose circulante, 
pancytopenie 

Myelogramme 

Avec reliefs osseux 
anormaux 


Metastases de 
neuroblastome 

Enfant de moins de 6 ans, douleurs 
diffuses, association a d’autres 
tumefactions osseuses ++ au niveau du 
crane, masse/hematome peri-orbitaire, 
masse abdominale, AEG, paleur 

Tumeur primitive plus souvent 
abdominale (echo) que pelvienne (echo), 
thoracique (Rx) ou cervicale (echo) 
Catecholamines urinaires 

TDM/IRM ; scintigraphie MIBG 




Sarcome etendu 

Masse des parties molles ou de 
I'abdomen 

Imagerie standard (Rx, echo), IRM 
Ponction/biopsie de tumeur et moelle 
osseuse 

Masse peri- ou 
intra-orificielle 

Polypes 

Rhabdomyosarcome, 
Tumeur germinale 
maligne 

Masse dure, indolore, peu hemorragique 

IRM puis biopsie 

Marqueurs seriques (AFP, hGG) 

SIGNES NEUROLOGIQUES 

Cephalees ± vomissements 

Migraine, cephalees 
fonctionnelles 

Tumeur cerebrale 
associee a une HIC 

HIG souvent isolee, sans signe 
neurologique 

Torticolis si engagement 

TDM puis IRM cerebrale 
(ou IRM d’emblee) 

Troubles visuels 

Anomalies oculaires 

Tumeur cerebrale 

Imagerie a prevoir meme sans signe 
neurologique 

TDM puis IRM cerebrale 
(ou IRM d’emblee) 

Anorexie, difficultes de 
concentration, modification 
du comportement, trouble 
de la conscience, baisse 
des performances scolaires, 
regression des acquisitions 
psychomotrices 

Difficultes 

psychologiques 

Tumeur cerebrale 

Imagerie a prevoir meme sans signe 
neurologique 

TDM puis IRM cerebrale 
(ou IRM d'emblee) 

Diminution de la force 
motrice des membres 
inferieurs, troubles sensitifs 
ou sphincteriens, 
tableau neurologique avec 
imagerie cerebrale normale 

Polyradiculonevrite, 

maladie 

demyelinisante 

Lesion intracanalaire : 

- neuroblastome 
en sablier 

- sarcome osseux 
vertebral 

- metastases 
vertebrales 

-tumeur de la moelle 
epiniere ou de 
la queue de cheval 

Masse cervicale, thoracique 
ou lombaire 

Tumeur primitive 

IRM pour le diagnostic de lesion 
intracanalaire 

Ordre des autres explorations 
determine en milieu specialise 
pluridisciplinaire neurochirurgical 
et oncologique 
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DOSSIER 


CANCEROLOGIE DE L’ENFANT 


1 TABLEAU 1 

Principaux signes cliniques trompeurs devant faire penser a une tumeur maligne chez I’enfant en pratique quotidienne (suite) 

Signes cliniques 
presents 

Maladies le plus 
souvent evoquees 

Principales maladies 
malignes a suspecter 

Principaux elements cliniques 
pouvant etre associes 

Examens compiementaires necessaires (certains 
sont souvent realises en milieu specialise) 

SIGNES RESPIRATOIRES 

Gene respiratoire, 
toux 

Asthme, infection 
pulmonaire 

Leucemie, lymphome 

Dyspnee aux 2 temps, association 
matite des bases si epanchement, 
polyadenopathies, 
hepatosplenomegalie, paleur, 
saignement. Absence d’antecedent 
respiratoire 

Radiographie puis TDM thoracique, hemogramme 
avec recherche de blastes circulants ; 
myelogramme ; ponction/biopsie ganglionnaire 
si lymphome non hodgkinien avec moelle normale 
ou si maladie de Hodgkin 




Sarcome thoracique 

Dyspnee aux 2 temps, association 
matite des bases si epanchement, 
absence d’antecedent respiratoire 

Radiographie puis TDM thoracique ; 
biopsie de la lesion parietale thoracique 




Tumeur germinale 
maligne 

Syndrome de Klinefelter 
(predisposant) 

Marqueurs seriques (AFP, hCG). 

Gene respiratoire 
avec Rx thorax 
normale 

Origine fonctionnelle 

Tumeur ORL : 
lymphome, sarcome... 

Examen Clinique ORL urgent 

Examen ORL et biopsie 

SIGNES ENDOCRINIENS 

Puberte precoce 

Puberte precoce 
physiologique 

Certaines tumeurs 

hypothalamo- 

hypophysaires 


Bilan hormonal. Echo puis TDM/IRM pelvienne 




Tumeur ovarienne 
de la granulosa 

Masse abdominale mobile 

Bilan hormonal. Echo puis TDM/IRM abdominale 




Corticosurrenalome 

Virilisation importante et syndrome 
cushingoide associe, masse 
abdominale palpable 

Bilan hormonal et IRM cerebrale 

Deficits 

antehypophysaires 
ou ante- et 
posthypophysaires 


Tumeurs hypothalamo- 
hypophysaires 


Bilan hormonal et IRM cerebrale 

Marqueurs seriques et LCR (AFP, hCG) si tableau 
compatible avec une tumeur germinale maligne 


AEG : alteration de I’etat general ; AFP : a-toetoproteine ; AG : anesthesie generale ; Echo : echographie ; FDG : fluorodesoxyglucose ; hCG : hormone chorionique 
gonadotrope ; HIC : hypertension intracranienne ; IIA : invagination intestinale aigue ; IRM : imagerie par resonance magnetique ; LCR : liquide cephalo-rachidien ; 
MIBG : metaiodobenzyiguanidine ; ORL : oto-rhino-larynge ; Rx : radiographie ; TDM : tomodensitometrie ; TEP/TDM : tomodensitometrie couplee a la tomographie 
a emission de positons ; VIP : peptide intestinal vasoactif. 


(suite de la p. 1276) visuels est complexe 
chez le jeune enfant : une alteration severe 
de la fonction visuelle pent passer inaper- 
gue et la recherche d’une cause purement 
ophtalmologique pent faire meconnaltre 
une origine centrale, souvent liee a un 
gliome des voles optiques. 

Le diagnostic de compression medullaire 
ou radiculaire pent egalement etre I’occa- 
sion de pieges. 11 s’agit le plus souvent de 
compression extrinseque, soit par une 
tumeur paravertebrale s’etendant dans le 


canal vertebral (le plus souvent par infil- 
tration au travers des trous de conjugaison 
dans la cadre d’un neuroblastome parara- 
chidien « en sablier ») , soit par une tumeur 
vertebrate avec atteinte epidurale (sarcome 
vertebral [souvent de type tumeur d’Ewing], 
metastase osseuse d’autres cancers). Une 
compression medullaire ou radiculaire 
peut egalement etre liee a une tumeur 
intrinseque du systeme nerveux (astrocy- 
tome, ependymome). Les signes cliniques 
revelateurs peuvent etre insidieux : dou- 


leurs rachidiennes ou pararachidiennes, 
signes de dysfonction medullaire (deficit 
moteur, paresthesies, troubles sphincte- 
riens). Us sont difficiles a reperer, en parti- 
culier chez le nourrisson : I’interrogatoire 
des parents est essentiel, recherchant les 
notions de baisse de la mobilite des mem- 
bres inferieurs, de chutes ou de perte de 
la marche. Au moindre doute, une IRM 
spinale est indispensable a realiser en 
urgence et la decouverte d’une tumeur 
mtracanalaire necessite alors une prise en 
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■aiHiiiiai imagerie par resonance magnetique en coupes axiale et sagittale d’un nourrisson de 7 mois 
Chez lequel est apparue 2 mois auparavant une baisse de la motricite des membres inferieurs. 

Mise en evidence retardee d’une masse thoracique pararachidienne en sablier (*) compressive sur ia moelle 
epiniere dorsaie H. Diagnostic retenu de neurobiastome compressif, metastatique. Guerison tumoraie apres 
10 ans de suivi mais sequelles matrices et sphincteriennes residuelles definitives. 


charge specialisee pluridisciplinaire avec 
avis neurochirurgical et oncologique 
(fig. 1). Une radiculalgie isolee est egale- 
ment une circonstance qui doit faire 
rechercher un diagnostic etiologique par 
IRM. Une sciatalgie n’est jamais banale 
chez I’enfant et ne doit pas a priori etre 
rattachee a une discopathie ; en cas de 
normalite de I’IRM rachidienne, les ima- 
geries doivent egalement explorer les 
portions sous-jacentes du nerf sciatique. 

Masses abdominales et pelviennes 
et/ou signes digestifs revelateurs 

Chez I’enfant, les masses abdominales 
sont tres souvent revelatrices de cancers : 
elles sont le plus souvent de decouverte 
fortuite par les parents on les medecins 
lors d’un examen clinique pour une autre 
raison, parfois associees a des symptomes 
douloureux ou des signes fonctionnels 
digestifs mineurs. La realisation d’une 
echographie abdominale permet d’eviter 
les pieges diagnostiques et d’orienter 
sur Forigine de la masse et son diagnostic 
causal : retroperitoneale (renale ou extra- 
renale), intraperitoneale (extra- ou intra- 
hepatique), ou abdomino-pelvienne. Les 
complements d’investigation, le diagnostic 
differentiel avec des pathologies pseudo- 
tumorales et la prise en charge necessitent 
des discussions pluridisciplinaires specia- 
Hsees. 

Un syndrome occlusif est rare au 
moment du diagnostic d’une tumeur, 
excepte dans les lymphomes de Burkitt 
qui peuvent se reveler par une invagination 
intestinale aigue ou une compression 
digestive en rapport avec Fatteinte mesen- 
terique. La difficulte est de differencier les 
invaginations intestinales aigues idiopa- 
thiques et celles survenant sur une anoma- 
lie sous-jacente : un age avance (superieur 
a 2 ans), une recidive, une invagination 
intestinale aigue en dehors du carrefour 
ileo-caecal ou Fassociation a une masse 
abdominale sont evocateurs d’une cause 
secondaire dont le lymphome. 

Un tableau de rupture tumoraie peut 
egalement rarement reveler une tumeur 
abdominale, parfois apres un traumatisme 
minime. L’imagerie en urgence permet de 


reconnaitre Fetiologie tumoraie (le plus 
souvent un nephroblastome) et de prendre 
en charge le patient apres concertation 
medico-chirurgicale specialisee, en evitant 
le plus souvent Fintervention chirurglcale 
immediate. 

Signes respiratoires 

Les tumeurs du mediastin anterieur et 
moyen se revelent le plus souvent par des 
signes respiratoires, depuis la simple toux 
persistante jusqu’a la detresse respiratoire 
aigue. ^ II s’agit le plus souvent d’hemopa- 
thies malignes (leucemie aigue lympho- 
blastique, lymphomes non hodgkiniens 
de type T, lymphome de Hodgkin), plus 
rarement de tumeurs germinates malignes 
ou de sarcomes, ou de tumeurs a point de 
depart mediastinal posterieur (neurobias- 
tome, sarcome) etendues vers Favant. 
L’origine de la dyspnee peut etre multtfac- 
torielle : compression tracheo-bronchique, 
epanchements pleural ou pericardique. La 
radiographie puis la tomodensitometrle 
thoraciques permettent le diagnostic de 
syndrome tumoral avant le transfer! en 
milieu specialise (soins intensifs si neces- 
saire et equipe pluridisciplinaire de cance- 
rologie). 


Signes d’atteinte osseuse 
ou des tissus mous 

Les douleurs osseuses diffuses souvent 
associees a une boiterie peuvent reveler 
des leucemies ou des tumeurs solides avec 
envahissement osteo-medullaire (neuro- 
biastome, sarcomes). Le neurobiastome 
est la tumeur solide extracranienne 
maligne la plus frequente chez Fenfant de 
moins de 5 ans et se revele apres Fage de 
2 ans dans 70 % des cas par des metastases 
situees prlncipalement au niveau osteo- 
medullaire. Des tumefactions osseuses 
situees frequemment au niveau du crane, 
une atteinte metastatique periorbitaire 
et une alteration de Fetat general sont 
souvent associees. Des examens simples 
(echographie abdomino-pelvienne le plus 
souvent ou radiographie de thorax, voire 
echographie cervicale) permettent d’iden- 
tifier la tumeur primitive. 

Les tumeurs malignes osseuses primiti- 
ves (osteosarcome ou tumeur d’Ewing) 
sont tres souvent revelees par des douleurs 
osseuses localisees. II peut s’y associer une 
tumefaction des parties molles peritumo- 
rales. Les sarcomes osseux surviennent 
frequemment chez des adolescents en 
pleine croissance et les diagnostics initia- 
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■atmiiiw Aspect radiologique d’une fracture 
spiroide de I’extremite inferieure du femur 
gauche (*) apres un traumatisme banal 
Chez une jeune fille de 12 ans, traitee par 
immobilisation. Decouverte apres relecture du 
cliche radiologique d’une lesion radiologiquement 
agressive lytique et condensante dans les parties 
molles {->) revelant une tumeur osseuse 
sous-jacente. Diagnostic d’osteosarcome, 
metastatique aux poumons. 

lement evoques a tort sont les « douleurs 
de croissance » ou des « douleurs post- 
traumatiques ». Les radiographies osseu- 
ses du segment douloureux permettent 
souvent de poser le diagnostic de tumeur 
osseuse agressive (lyse osseuse, rupture 
corticate, masse des parties molles...) 
et imposent de realiser une IRM. Ce 
n’est qu’en cas de signe radiologique 
d’interpretation difficile qu’une explo- 
ration tomodensitometrique peut etre 
contributive au diagnostic de malignite. 
La normalite de la radiographie stan- 
dard doit egalement faire evoquer que 
les douleurs decrites sont en fait « proje- 
tees » et faire recommander une scin- 
tigraphie osseuse pour orienter les 
autres explorations d’imagerie en repe- 
rant une zone hyperfixante. Rarement, 
les tumeurs osseuses primitives ou 
secondaires sont revelees par une frac- 
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S Caracteristiques cliniques orientant vers une origine benigne ou maligne 
y devant des adenopathies chez I’enfant 

Examen Clinique 

Adenopathie evoquant 
une origine benigne 

Adenopathie devant faire 
rechercher une cause maligne 

Caracteristiques 

Moiie 

Petite 

Infiammatoire* 

Dure 

Voiumineuse 

Adhesion pians profonds 

Locaiisation 

Territoire inguinal ou cervicai* 

Territoire sus-claviculaire 

Evoiution 

Taiiie stabie 

Adenopathie regressive 

Augmentation progressive en taiiie 
Adenopathie isolee persistante’^’* 
Adenopathie regressive qui reapparait 

Signes generaux 

Bon etat general 

Alteration de I’etat general 

Porte d’entree 

Infection cutanee ou ORE 

Caries dentaires 

Masse associee 

Syndrome tumorai 

Absent 

Present 

Signes respiratoires 

Absents 

Presents 

Ex. neurologique 

Normai 

Anormal 


* Attention aux adenopathies cervicales basses affleurant le creux sus-claviculaire. 

Quel que soit le site (meme inguinal ou cervical). 

* Dans le lymphome anaplasique a grandes cellules, une adenopathie tumorale peut etre d’allure inflammatoire. 


ture pathologique necessitant une prise 
en charge antalgique et orthopedique 
speciahsee enurgence (fig. 2). 

Toute scoliose douloureuse doit faire 
rechercher une cause differente de la 
« scoliose idiopathique », en particuher, 
une tumeur rachidienne ou pararachi- 
dienne a rechercher en IRM. 

En cas de masse des parties molles, 
une exploration en imagerie doit etre 
prevue avant tout geste chirurgical : 
radiographie standard a la recherche 
d’anomalies osseuses de contact et de 
calcifications des parties molles, echo- 
graphie avec etude en mode Doppler et 
IRM.^ La decouverte d’une tumefaction 
d’apparition recente s’exteriorisant au 
niveau d’un orifice est tres suspecte 
d’etre d’origine tumorale, que ce soit au 
niveau de I’oreille externe (rhabdomyo- 
sarcome), du vagin (rhabdomyosar- 
come, tumeur germinale maligne) ou du 
nez (rhabdomyosarcome, carcinome 
indifferencie du nasopharynx). L’lRM 
et le dosage des marqueurs en cas de 
tumeur germinale maligne (a-foetopro- 


teine, hormone chorionique gonadotrope) 
permettent d’orienter le diagnostic. 

Adenopathies 

La decouverte d’adenopathies est 
tres frequente en pediatrie. Les adeno- 
pathies compressives necessitant une 
prise en charge en urgence (signes 
respiratoires, urinaires ou digestifs). 
Les causes infectieuses, virales ou bacte- 
riennes sont de loin les plus frequentes, 
mais certaines pathologies tumorales 
comme les leucemies, les lymphomes 
de Hodgkin ou non hodgkiniens, les 
carcinomes indifferencies du nasopha- 
rynx, certains sarcomes ou neuroblas- 
tomes peuvent aussi se reveler par ce 
sjmptome. Les signes cliniques orientant 
vers une origine tumorale sont indiques 
dans le tableau 2 * 

Signes oculaires 

La grande majorite des retinoblasto- 
mes (cancer de la retine) se revele par 
une leucocorie (reflet blanchatre au 
niveau de la pupUle) ou par un strabisme. 
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Ces signes restent aujourd’hui souvent 
negliges : le strabisme est parfois 
confondu avec le spasme accommodatif 
physiologique du nourrisson et la leuco- 
corie est inconstante, dependant de 
I’intensite et de I’incidence lumineuse, 
frequemment rapportee par I’entourage 
mais inconstamment retrouvee par le 
medecin. Strabisme et leucocorie doi- 
vent pourtant conduire sans attendre 
a un examen du fond d’oeil par un ophtal- 
mologiste sous anesthesie generate. 


sequelles liees a la maladie et a ses trai- 
tements. Enfin, le delai diagnostique 
pent occasionner une perte de confiance 
potentielle et etre a la source de pour- 
suites judiciaires.® 

Conclusion 

Le cheminement qui mene au diag- 
nostic d’un cancer en pediatrie est seme 
d’embuches. Les symptomes urgents 
ne doivent pas etre meconnus. Les symp- 
tomes non menagants sont souvent aspe- 


cifiques : en cas de doute, il faut savoir 
repeter I’examen clinique de I’enfant et 
I’interrogatoire des parents, et prendre 
en compte le caractere inhabituel et 
persistant des symptomes. L’information 
sur la demarche diagnostique permet 
de maintenir la relation de confiance, de 
mener a bon escient les examens faisant 
suspecter ou affirmer le diagnostic et 
referer le patient en milieu specialise 
pluridisciplinaire de cancerologie pedia- 
trique. • 


Signes endocriniens 

Les tumeurs de la region hypothalamo- 
hypophysaire peuvent se reveler par une 
croissance insuffisante (par deficit en 
hormone de croissance), un diabete 
insipide, une puberte precoce ou un 
panh3q)opituitarisme : une IRM cerebrate 
doit etre effectuee ainsi que les dosages 
des marqueurs en cas de suspicion de 
tumeur germinate maligne. Une puberte 
precoce ou une virilisation chez la fille, 
une gynecomastie chez le gargon peu- 
vent reveler une tumeur surrenalienne 
secretante ou une tumeur gonadique des 
cordons sexuels : les dosages hormonaux 
et I’imagerie permettent de parvenir au 
diagnostic. 

Consequences des delais 
et retards avant le diagnostic 

Le « retard diagnostique » denomme 
de fagon implicitement pejorative Finter- 
valle de temps qui separe retrospecti- 
vement Fapparition des premiers signes 
de la maladie du diagnostic de la tumeur. 
En fait, les consequences du delai diag- 
nostique sur la probabilite de survie ne 
sont pas toujours demontrees. Par exem- 
ple, un delai diagnostique plus court a pu 
etre associe a une survie plus longue 
pour les tumeurs de Wikns, le retinoblas- 
tome et certains sarcomes des tissus 
mous, mais Finverse est observe pour les 
tumeurs cerebrates telles que le medul- 
loblastome.^ Un reel retard diagnostique 
peut neanmoins exposer a la majoration 
du risque de compression des organes de 
voisinage, de la lourdeur des traitements 
locaux necessaires et du risque de 
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RESUME Pieges et urgences diagnostiques des cancers de I’enfant 

Les cancers de I’enfant sont des maladies rares avee environ 1 700 cas avant I’age de 1 5 ans diagnostiques en France par an. Meme 
si plus de 80 % des patients sont aujourd’hui survivants a 5 ans, les cancers restent la premiere cause de maladie mortelle entre les 
ages de 1 et 1 5 ans. La difficulte du diagnostic tient en partie a leur rarete mais aussi a la frequente banalite des symptomes. Dans 
les pays industrialises, il est rare que la prolongation du delai avant le diagnostic soil associee a une diminution des chances de survie ; 
en revanche, ce delai peut etre associe a la necessite de traitements plus lourds entrainant un plus grand risque de sequelles. De tels 
delais ont egalement un impact negatif sur la relation de confianee de I’enfant et sa famille avec le milieu medical qui peut retentir sur 
la qualite de I’indispensable alliance therapeutique. Savoir evoquer ces diagnostics, prescrire voire repeter de fagon raisonnee des 
explorations complementaires devant des symptomes et signes possiblement evoeateurs et referer ces patients en milieu specialise 
pluridisciplinaire de cancerologie pediatrique est necessaire afin d’eviter un delai diagnostique excessif. De plus, des maladies, meme 
de bon pronostic, peuvent se reveler par des symptomes urgents de detresse vitale, necessitant une prise en charge concertee entre 
les equipes de reanimation/soins continus et les equipes specialisees pluridisciplinaires de cancerologie pediatrique. Les auteurs 
proposent une mise au point sur les pieges diagnostiques potentiels et les urgenees lors de la prise en eharge initiate des enfants 
atteints de cancer ainsi que les eonsequences d’eventuels delais diagnostiques. 

SUMMARY Diagnosis pitfaiis and emergencies in children with cancer 

Childhood cancers are rare diseases with about 1 ,700 cases below 1 5 years of age diagnosed in France each year. Although more 
than 80% of patients are now surviving more than 5 years, cancer remains the leading cause of fatal diseases between the ages 
of 1 and 1 5 years. The difficulty of diagnosis is partly due to their rarity but also the apparent banality of initial common symptoms. 
In industrialized countries, it is rare that an extension of time before diagnosis is associated with decreased survival; at the opposite, 
this period may be associated with the need for more extensive treatments leading to a greater risk of sequelae. Such delays also 
have a negative impact on the trust of the child and family with the medical community that may sound on the quality of essential 
therapeutic alliance. Learn how to diagnose these diseases, prescribe or repeat further explorations in case of persistent symptoms 
and suggestive signs and possibly refer these patients to a specialized paediatric oncology team is necessary to avoid excessive 
delay before diagnosis. In addition, it is also important not to ignore situations where these cancers are discovered in emergency 
situations: vital distress may require eoncerted management between intensive care and specialized paediatric oncology teams. 
Authors propose a focus on potential diagnostic pitfalls and emergencies during the initial management of ehildren with cancer and 
the consequences of any diagnosis delays. 
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A ujourd’hui, en France, environ 
80 % des enfants et des adoles- 
cents atteints de cancer ont un 
pronostic de survie superieur a 5 ans 
apres le diagnostic, tous cancers confon- 
dus. On estime a 40 000 le nombre de 
sujets ages de 20 a 45 ans traites et gueris 
d’un cancer dans I’enfance entre 1968 
et 2003.^ Cette notion de guerison doit 
etre utilisee avec precaution, car 40 a 
70 % des anciens patients risquent d’avoir 
un probleme de sante lie a la maladie ou 
au traitement.^ Pour exemple, les 
patients qui survivent a une leucemie 
sent exposes a plusieurs risques de 
complications ou de sequelles telles que 
retard de croissance, obesite, infertilite, 
anomalies cognitives et second cancer. 
Des publications recentes^’'* montrent 
que le nombre de deces dans la popula- 
tion des patients gueris pour un cancer 
dans I’enfance est 1 1 fois superieur a celui 
attendu dans la population generate. 

Par aiUeurs, I’exces de risque de second 
cancer, attribuable au moins en partie au 
traitement du cancer primaire, augmente 
avec I'age, et jusqu’a 30 ans apres le pre- 
mier cancer.^ Les principaux facteurs de 
risque en sont la radiotherapie pour les 
tumeurs solides, les agents alkylants, les 
anthracycFnes et I’irradiation du systeme 
nerveux central pour les leucemies.^ 
L’evolution croissante du nombre de 


patients gueris d’un cancer dans I’enfance 
et a I’adolescence, et la mise en evidence 
de ces risques de complications et de 
sequelles ont fait emerger la necessite 
d’etablir un programme personnalise 
d’apres-cancer et d’organiser les moda- 
Htes de prevention et prise en charge sur 
le long terme de ces patients. Ce travail 
d’organisation du suivi optimal est encore 
en cours sous I’egide de la Societe fran- 
gaise de lutte centre les cancers et leuce- 
mies de I’enfant et de I’adolescent (SFCE) 
et de rinstitut national du cancer. Le role 
des medecins generalistes dans ce suivi 
est essentiel, en collaboration avec les 
equipes specialisees, avec non seulement 
des objectifs primordiaux dans le domaine 
Clinique : mise a disposition du resume 
de la maladie, des traitements regus avec 
leur dose ; determination et evaluation 
des risques de rechute et de sequelles, 
prevention et, si necessaire, prise en 
charge de ces sequelles et des complica- 
tions potentielles des traitements regus ; 
prevention du risque de second cancer, 
mais aussi des objectifs psychosociaux : 
accompagnement psychologique, si le 
patient le souhaite, dans ses differents 
projets de vie (prise d’autonomie par 
rapport a son entourage familial, vie de 
couple, grossesse...) ; accompagnement 
social (acces aux aides sociales, aux 
dispositifs mis en place par les associa- 


tions, a I’emprmit immobilier) ; accompa- 
gnement dans la poursuite de sa scolarite 
ou de ses etudes superieures ; preparation 
a I’insertion professionnelle. 

Effets tardifs des traitements 

Les complications a long terme des 
traitements anticancereux administres 
chez les enfants ont fait I’objet d’une 
revue en 2006,® et sont resumees dans le 
tableau ci-apres. 

Sequelles cardiaques 

Responsables d’une mortalite prema- 
turee a I’age adulte,’’ elles sont liees au 
retentissement des anthracyclines sur 
la contractilite myocardique et sur la 
post-charge. Les facteurs de risque sont 
la dose cumulative (des 100 mg/m^), le 
jeune age et I’existence d’une defaUlance 
cardiaque pendant le traitement, le delai 
ecoule depuis le traitement. Les alkylants 
a forte dose peuvent egalement etre car- 
diotoxiques. L’irradiation de I’aire cardia- 
que est aussi generatrice de sequelles. 
Une dose de 6 Gy augmente deja le ris- 
que de mortalite cardiovasculaire.’^ La 
toxicite liee a I’irradiation est differente 
de celle des anthracyclines. Une etude 
portant sur une cohorte de patients 
traites entre 1978 et 1995 pour un lym- 
phome de Hodgkin a permis de determi- 
ner, a dose regue egale d’anthracyclines, 
le risque selon la dose d’irradiation.® Le 
delai median d’apparition des maladies 
cardiaques est de 19,5 ans (anomalies 
valvulaires et pericardiques, maladies 
des coronaires, cardiomyopathies, trou- 
bles de conduction). L’incidence cumu- 
lee a 25 ans est de 21 % pour une dose de 
36 Gy, 5 % pour une dose de 20 Gy. La 
surveillance des patients a risque est 
d’abord clinique : tolerance a I’effort, 
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existence de douleurs thoraciques, de 
palpitations, mesure de la pression arte- 
rielle ; mais aussi echographique (an 
minimum tous les 4 ans) [fraction de 
raccourcissement et d’ejection du ven- 
tricule gauche, wall stress], Des tests 
d’effort peuvent etre eventuellement 
demandes (scintigraphie myocardique). 
Cette surveillance doit etre prolongee. 
La puberte pent etre un facteur de 
decompensation, ainsi que la grossesse, 
les echographies doivent alors etre faites 
tous les 3 mois. Certaines equipes etu- 
dient des marqueurs sanguins qui seraient 
predictifs d’une defaillance cardiaque 
aigue ou chronique. Des mesures preven- 
tives existent : suppression des autres 
facteurs de risque cardiovasculaire 
(tabagisme, syndrome metabolique, 
sedentarite, hypertension arterielle. . .)■ 

Troubles de la fertilite 

Des 1987, une equipe rapportait 
qu’avec un recul de plus de 6 ans la ferti- 
lite relative des patients traites avant 
I’age de 20 ans etait inferieure de 15 % a 
celle des sujets temoins.® Les hommes 
etaient plus touches que les femmes, les 
facteurs de risque principaux etaient 
I’irradiation sous-diaphragmatique et 
les chimiotheraples comportant de for- 
tes doses d’alkylants. Le role deletere 
sur la fonction ovarienne du busulfan, 
utilise dans le conditionnement par 
chimiotherapie a haute dose avant rein- 
jection de cellules souches autologues, a 
ete demontred®Des hypofertilites sent 
aussi decrites apres des chimiotherapies 
non myeloablatives, telles que cedes 
actuellement utUisees pour le traitement 
des sarcomes d’Ewing. Des anomalies 
du developpement pubertaire et des 
troubles de la fertilite peuvent etre obs- 
ervees apres irradiation de I’encephale 
(> 30 Gy sur I’hypophyse), des ovaires 
(hypofertilite a partir de 4 Gy) ou des tes- 
ticules (azoospermie definitive si dose 
> 6 Gy sur les deux testicules, deficit en 
testosterone si dose > 20 Gy). L’irradia- 
tion de I’uterus, par ses consequences 
vasculaires et trophiques, augmente le 
risque de troubles de la nidation, et de 


fausses couches. Chez Lhomme, les 
traitements chirurgicaux de la region 
prostatique peuvent etre source d’im- 
puissance. Chez la fille, les atteintes 
germinale et endocrinienne sont le plus 
souvent paralleles. La chimio- et la radio- 
therapie diminuent la reserve foUiculaire. 
Un impuberisme primaire ou des trou- 
bles des regies peuvent se produire. Les 
cycles sont cependant parfois normaux, 
mais ces jeunes femmes peuvent avoir 
une periode de fertilite raccourcie, en 
raison d’une menopause precoce. Les 
anomalies sont detectables par des 
dosages sanguins : elevation de I’hor- 
mone folhculostimulante (FSH), tardive, 
de I’hormone luteinisante (LH), reflet 
d’une insuffisance ovarienne endocrine ; 
baisse de I’inhibine B ou de I’hormone 
antimiillerienne, meilleur reflet du stock 
foUiculaire. Ce dernier est egalement 
evalue par echographie.^' Les mesures 
de preservation de la fertilite'^ sont diffi- 
ciles a mettre en oeuvre chez les enfants 
et adolescentes : la transposition ova- 
rienne est utUe si les ovaires sont situes 
en champ d’irradiation ; la cryoconser- 
vation d’embryons n’est pas realisable, 
ni celle d’ovocytes matures du fait de 
I’urgence therapeutique ; le prelevement 
de cortex ovarien pour cryoconserva- 
tion est maintenant un espoir puisque, 
depuis 2004, environ une dizaine d’en- 
fants sont nes apres reimplantation. 
Cette technique est pour I’instant reser- 
vee aux patientes chez lesqueUes le trai- 
tement est a haut risque de sterilite.*^ 
Chez le gargon pubere, le prelevement 
de sperme dans un centre d’etudes et de 
conservation des oeufs et du sperme 
(CECOS) est propose avant le debut du 
traitement.*^ Chez le plus jeune, le prele- 
vement de pulpe testiculaire releve 
encore de la recherche. Des recomman- 
dations de preservation de la fertilite ont 
ete elaborees en France par le comite 
Suivi a long terme de la SFCE .i'* 
Concernant la descendance, il n’y a pas 
a ce jour d’exces de risque rapporte de 
malformation ou de cancer (sauf en cas 
de syndrome de predisposition gene- 
tique). 


Risque de second cancer 

Le risque cumulatif de second cancer 
a 25 ans est de I’ordre de 4 % et a 9 % 
a 30 ans.*'* Us sont incrimines dans envi- 
ron 20 % des deces tardifs.*® Les princi- 
paux facteurs de risque sont la radiothe- 
rapie pour les tumeurs solides, les agents 
alkylants, les anthracychnes et les epipo- 
dophyllotoxines pour les leucemies. 

Cas des patients traites par greffe 
allogenique de cellules souches 
hematopoietiques 

Apres cette procedure, le risque d’alte- 
rations chroniques de la sante peut etre 
lie a une maladie chronique severe du 
greffon contre I’hote, ou en rapport avec 
les consequences tardives des prepara- 
tions a la greffe.*® 

Lesions cutanees et muqueuses retrac- 
tiles, anomalies de la fonction respira- 
toire, cholestase hepatique chronique 
et malabsorption intestinale sont les 
principales manifestations de la maladie 
du greffon contre I’hote. 

Les sequelles tardives liees a I’irradia- 
tion corporeUe totale sont bien identifiees. 

Le risque de perturbation de la crois- 
sance staturale est reel, bien que dimi- 
nue par le fractionnement de dose ; il 
survlent particulierement au moment de 
la poussee de croissance peripubertaire, 
et le deficit de taille a I’age adulte est 
evalue en moyenne entre -1,5 et -2 DS.®“ 
La grande majorite des filles puberes au 
moment de I’irradiation auront un hypo- 
gonadisme hypergonadotrope definitif 
tandis qu’environ la moitie de ceUes trai- 
tees avant la puberte ont une fonction 
endocrine preservee avec possibilite de 
grossesse pour un petit nombre d’entre 
elles. Les gargons ont generalement 
une testosteronemie normale mais 
souvent une elevation de la LH et 
presque toujours une FSH elevee et une 
azoospermie. Les principales tumeurs 
secondaires sont des tumeurs cerebra- 
tes, thyroidiennes, cutanees, des sarco- 
mes et des leucemies aigues myelo'ides. 
L’hypothyroidie et la cataracte postra- 
dique sont frequentes. D’autres sequel- 
les sont de description plus recente. Le 
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» Complications tardives potentielles selon les traitements regus 

Organes/appareils a risque 

Complications 

Agents en cause 

Facteurs favorisants 

Coeur 

Cardiomyopathie 

Anthracyclines, cyclophosphamide 
Rx mediastin 

Dose cumulative elevee, 
age < 5 ans 

Poumons 

Fibrose 

Bleomycine, busulfan, carmustine 

Rx 

Dose cumulee 

Appareil urinaire : 

- Rein 

- Vessie 

Tubulopathie, atteinte glomerulaire 

Fibrose 

Rx, ifosfamide, sels de platine 

Cyclophosphamide, ifosfamide, Rx 

Rein unique, HTA, 
autres nephrotoxiques 

Systeme endocrinien : 

- Gonades 

- Puberte, croissance 
staturo-ponderale 

- Thyro'ide 

Hypogonadisme 

Menopause precoce 

Hypofertilite 

Puberte precoce 

Deficit en hormone de croissance, 
obesite 

Hypo- ou hyperthyro'idie 

Alkylants 

Rx (gonades et/ou encephale) 

Rx encephale 

Corticotherapie 

Rx 

Risque plus important 

Chez les gargons, dose elevee 

Appareil locomoteur 

Sequelles motrices 

Deformations musculo-squelettiques 
Osteopenie, necrose aseptique 

Chirurgie 

Rx 

Methotrexate 

Corticotherapie 

Jeune age pour les troubles 
de la croissance osseuse 

Appareil neuropsychique : 

- Central 

- Peripherique 

Troubles cognitifs 

Neuropathies sensitives 

Deficit auditif 

Rx encephale 

Cisplatinum 

Dose elevee et jeune age 

Dose dependant 

Rx crane 

Yeux 

Cataracte 

Rx, corticotherapie, busulfan 



HTA : hypertension arterielle ; Rx : radiographic 


groupe LEA (programme multicentrique 
frangais de suivi apres leucemie dans Fen- 
fance) a montre un risque de syndrome 
metabolique a 18,6 % apres irradiation 
corporelle totale alors que ce risque est a 
5,9 % pour les greffes effectuees sans 
irradiation, ce qui pose le probleme du 
retentissement cardiovasculaire a long 
terme.^* Les sequelles des preparations 
sans irradiation corporelle commencent 
a etre mieux evaluees. Les enfants de la 
cohorte LEA greffes avec des prepara- 
tions qui combinent le busulfan au cyclo- 
phosphamide ou au melphalan ont une 
taiUe finale un peu diminuee (-0,8 DS) du 


fait d’alterations de la poussee de crois- 
sance peripubertaired® La plupart des 
filles ont un hypogonadisme, sauf peut- 
etre celles greffees en bas age. Les gar- 
gons ont generalement une fonction 
endocrine normale, mais leur fertihte est 
probablement tres diminuee. Beaucoup 
d’enfants ont une alopecie partielle defi- 
nitive, et parfois des anomalies dentaires. 

Incidence sur la qualite 
de vie ulterieure 

La qualite de vie est definie par FOrga- 
nisation mondiale de la sante comme 
etant la «fagon dont les individus per- 


goivent leur position dans la vie, dans 
le contexte de la culture et du systeme 
de valeurs dans lesquels ils vivent, en 
relation avec leurs buts, leurs attentes, 
leurs normes et preoccupations ». Ce 
concept comprend la sante physique 
d’une personne, son etat psychologique, 
son degre d’independance, ses relations 
sociales, ses convictions personnelles 
et ses relations avec Fenvironnement. 
Pour mesurer la qualite de vie, divers 
questionnaires ont ete elabores, dont le 
SF-36, qui est un questionnaire genera- 
liste de sante pergue, autoadministre, 
valide internationalement, et traduit en 
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langue frangaise.^^ Une revue generale 
fondee sur 30 etudes de la qualite de vie 
de jeunes adultes survivants de cancers 
pediatriques indique que la plupart des 
sujets s’estiment en bonne sante physique 
et mentale, a I’exception de certains survi- 
vants de cancers osseux.^^ La Childhood 
Cancer Survivor Study (CCSS) montre 
toutefois que ces jeunes adultes ont un 
risque en moyenne double, par rapport 
a leur fratrie, d’alteration de la sante 
generale et mentale, de limitation des 
activites ce risque est plus eleve pour 
les femmes, les patients ayant du inter- 
rompre leurs etudes et ceux de moindre 
niveau socio-economique, les survivants 
de cancers osseux ou de tumeurs du sys- 
teme nerveux central. Cette etude montre 
egalement I’impact negatif de I’irradiation 
sur le score d’activite physique.^^ L’etude 
LEA a montre un certain degre de discor- 
dance apres une leucemie entre le degre 
de sequelles physiques et la qualite de 
vie d® les sequelles physiques sont plus 
frequentes chez les patients greffes par 
rapport a ceux gueris sans greffe. Cepen- 
dant, ni les enfants ni les adolescents 
greffes ne rapportent d’atteinte de leur 
qualite de vie. Les differences apparais- 
sant a I’age adulte portent essentieUement 
sur les domaines physiques. Une enquete 
est en cours incluant 441 sujets issus de la 
cohorte du Registre des cancers de I’en- 
fant de la region Rhone-Alpes traites entre 
1987 et 1992. Parmi les 273 sujets ayant 
donne leur accord de participation, 192 
(43,6 %) ont retourne le questionnaire de 
qualite de vie. Les resultats prehminaires 
montrent que le score total moyen de qua- 
lite de vie de cette cohorte est de 77 et que 
le score des femmes (73) est significati- 
vement inferieur a celui des hommes (83) ; 
ni Fage au diagnostic ni le type de traite- 
ment regu n’ont d’mfluence sur le score ; 
en revanche, la qualite de vie des patients 
ayant eu une tumeur du systeme nerveux 
central est alteree (71) par rapport a ceux 
ayant eu une autre tumeur soUde (7 6) , une 
leucemie (79) ouunlymphome (81). 

Une etude neerlandaise portant sur 
60 sujets a montre que 20 % d’entre eux 
etaient genes dans leurs relations sexuel- 


les du fait de leur antecedent de can- 
cer ceux traites durant Fadolescence 
franchissent plus tard certaines etapes 
de la vie amoureuse que ceux traites 
dans Fenfance. 

Insertion sociale et 
socioprofessionnelle 

La qualite de vie est influencee par 
Finsertion socioprofessionnelle, qui ren- 
voie aux notions de relations sociales, 
de niveau d’education, et d’emploi. Si Fon 
considere que Fage auquel les jeunes 
adultes quittent le foyer de leurs parents 
reflete leur independance sociale, ce 
depart survient de fagon comparable, 
dans un pays nordique, chez ceux traites 
pour une hemopathie maligne ou une 
tumeur solide et chez des sujets contro- 
les, a Fexception des patients ayant eu 
une tumeur du systeme nerveux cen- 
tral. Dans la cohorte CCSS, la propor- 
tion de sujets ayant ete maries au moins 
une fois est un peu plus faible parmi 
les anciens patients, tons diagnostics 
confondus, que dans la population 
generate.^® En France, les resultats 
d’une etude impliquant trois cohortes 
differentes d’anciens patients sont en 
cours d’analyse, et devraient prochai- 
nement permettre de mieux connaitre 
leur insertion professionnelle. Aux Etats- 
Unis, il y a peu de difference entre des 
anciens patients de plus de 30 ans et des 
sujets temoins dans les domaines de 
Feducation, de Femploi et de Faeces aux 
assurances, a Fexception des patients 
suivis pour une tumeur cerebrate.^® 
Cependant, des difficultes initiates sont 
rapportees pour Fembauche dans cer- 
tains metiers et la souscription d’assu- 
rance sur la vie. En Grande-Bretagne, les 
patients ayant regu une radiotherapie 
encephalique pour une leucemie ou suivis 
pour une tumeur du systeme nerveux 
central ont un niveau d’education plus 
faible que les autres.^” En Suede, apres 
un cancer pris en charge avant Fage de 
16 ans, le niveau d’education est significa- 
tivement plus faible uniquement pour les 
patients ayant eu une tumeur cerebrate, 
et les revenus de ce groupe sont plus bas. 


y compris apres exclusion de ceux tou- 
chant une allocation pour handicape.^^ 
Concernant Foccupation professionnelle, 
une meta-analyse montre que les survi- 
vants d’un cancer traite dans Fenfance 
ont presque 2 fois plus de risque d’etre 
sans emploi que la population controle 
cet exces de risque n’est neanmoins signi- 
ficatif que pour ceux ayant eu une tumeur 
du systeme nerveux central, et il est plus 
important aux Etats-Unis qu’en Europe. 

Information au patient 
et organisation du suivi 

L’information sur les effets a long terme 
commence souvent des le diagnostic, 
alors que les principaux interlocuteurs 
sont les parents et moins le patient lui- 
meme. Le probleme de la survie et les 
echeances therapeutiques immediates 
rendent difficiles les projections dans 
Favenir. Pourtant, ceUes-ci requierent des 
attitudes pratiques, telles que les mesu- 
res de preservation de la fertilite, avec 
comme consequence positive Fespoir de 
la guerison. Des livrets d’information sur 
le CECOS (Le CECOS, e’est quoi ?)* sont 
disponibles pour les adultes et les adoles- 
cents en renfort de Finformation orale. 
Les livrets destines aux parents mention- 
nent le risque de sequelles (Mon enfant 
a un cancer, Mon enfant va recevoir 
une allogreffe de moelle ) . 

11 est important que les enfants devenus 
adultes accedent aux informations qui les 
ont concernes, afin de pouvoir etre des 
acteurs responsables de leur sante. En 
effet, pour se preter aux examens de 
surveillance necessaires, il faut avoir 
connaissance de Finteret et des raisons de 
ces examens. Dans la CCSS, seulement 
70 % des anciens malades connaissaient 
leur diagnostic avec precision, et moins de 
la moitie de ceux traites avec des anthra- 
cyclines se souviennent d’avoir regu ces 
medicaments.^^ Plus generalement, 
moins de 20 % des enfants traites pour un 
cancer sont reguherement suivis plus de 
10 ans apres, aux Etats-Unis comme en 


♦ Le CECOS, e’est quoi ? http://www.ligue- 
cancer.net/article/6058_le-cecos-c-est-quoi- 
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Europe.^^'^^ II faut s’assurer, par un ou plu- 
sieurs entretiens et par la remise d’un 
document ecrit, que les patients qui quit- 
tent I’univers de la pediatrie ont connais- 
sance de leur diagnostic, des elements 
essentiels du traitement, des sequeUes pos- 
sibles ainsi que des examens a reaHser et 
leur periodicite ; ces informations doivent 
etre partagees avec le medecin traitant. 

II est essentiel d’assurer la transition 
entre pediatres et medecins d’adultes. 
Les oncologues pediatres suivent parfois 
leurs anciens patients jusqu’a I’age de 25 
ou 30 ans. Ce suivi prolonge s’explique 
par I’attachement des patients a leur 
equipe soignante, et par I’insuffisance 
de liens entre pediatres et medecins 
d’adultes, dont I’approche des patients 
est differente et qui s’estiment mal for- 
mes sur les cancers de I’enfant. Les 
pediatres oncologues pensent avoir la 
meUleure connaissance des effets secon- 
daires et des impacts sur ce qui fait 
I’enfant : croissance, puberte, develop- 
pement, autonomisation. Mais ils ne sont 
pas aptes a apprecier I’effet du vieillis- 
sement sur certains problemes. Le comite 
Suivi a long terme de la SFCE a elabore 


des recommandations de suivi adaptees 
a I’usage des medecins, ainsi que des 
documents simplifies pour les patients.** 
La mesure 8.2 du Plan cancer 2014- 
2019 porte sur la structuration du suivi 
a long terme des enfants et adolescents. 
Les patients traites pour un cancer dans 
Fenfance ou Fadolescence doivent pou- 
voir beneficier d’un suivi adapte tout au 
long de leur parcours de vie dans la 
perspective d’anticiper et suivre les 
effets secondaires eventuels des traite- 
ments et beneficier d’un accompagne- 
ment psychologique si necessaire. Les 
objectifs sont : de definir au plan national 
I’organisation a mettre en place pour 
assurer le meiUeur suivi de tels patients ; 
d’evaluer I’impact psychosocial et 
medico-economique de la maladie apres 
la guerison ; de renforcer, a partir des 
registres existants, I’observation et le 
suivi des enfants et adolescents traites 
par les nouvelles modalites therapeu- 
tiques pour identifier et, a terme, antici- 
per les complications a long terme ; et 


d’identifier les predispositions genetiques 
aux complications toxiques a long terme. 

Des consultations de suivi a long terme 
se sont recemment developpees dans les 
centres d’oncologie pediatriques fran- 
gais, associant idealement un oncologue 
pediatre, un interniste et une psycholo- 
gue, avec un retour positif des medecins 
generalistes correspondants interroges. 
Mais cela ne porte que sur une petite pro- 
portion d’anciens malades. II importe 
d’adapter la surveillance aux risques 
potentiels^^ et d’en adapter les modalites 
afin de ne pas creer ou aggraver une 
anxiete deletere tout en assurant une 
prevention et une prise en charge opti- 
male. Les patients les plus a risque sont 
ceux qui ont regu une irradiation, une 
transplantation medullaire, un traite- 
ment par alkylants et anthracyclines, et 
ceux dont les sequelles ont ete identi- 
fiees des Fenfance. Cette surveillance 
doit permettre de connaitre et de repon- 
dre aux besoins exprimes par le patient 
et son entourage, de prevenir certaines 


♦* Surveillance apres traitement pour un cancer dans fenfance ou fadolescence 
http://sfcel.sfpediatrie.com/acces-public/suivi-a-long-terme 
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complications par leur reperage precoce 
et les mesures preventives appropriees, 
mais aussi de constituer une source de 
donnees cliniques et biologiques en lien 
avec les registres des cancers de Fenfant 
et les structures de recherche. 

Parmi les divers modeles de suivi d’en- 
fants gueris d’un cancer, le modele du 
suivi partage est surement le plus effi- 
cient le suivi a long terme s’appuyant 
a la fois sur le medecin generahste forme 
et informe, et sur un maillage preetabli 
avec les referents specialistes adultes et 


le centre de cancerologie pediatrlque. Le 
document de synthese remis au patient 
servirait de base a cette surveillance et 
permettrait d’assurer la continuite en cas 
de changement de medecin traitant. 

Conclusion 

La meilleure connaissance des effets 
tardifs des therapeutiques administrees 
durant Fenfance participe a la reflexion 
sur Felaboration de nouveaux protocoles 
de traitement des jeunes patients 
atteints de cancer. Assurer une prise en 


charge globale prolongee et un soutien 
psychosocial pour les adultes gueris 
est imperatif, selon une methodologie 
adaptee a la pathologie initiale, a Fage au 
diagnostic, au traitement regu et a Fenvi- 
ronnement familial. Le comite suivi a 
long terme de la SFCE a elabore des 
recommandations a Fusage des medecins 
et des fiches d’information par organe 
pour les anciens patients. Des etudes de 
cohortes sont en cours, ayant pour objec- 
tif d’evaluer precisement Fetat de sante 
et la qualite de vie de cette population. • 


Les auteurs declarent n’avoir aucun lien d’interets. 


RESUME Suivi a long terme apres un cancer chez I’enfant 

Avec actuellement 80 % d’enfants vivant 5 ans apres le traitement d’un cancer, un nombre croissant d’entre eux justifie d'un suivi a iong terme. La surveiiiance a iong terme est erientee vers ie depistage 
d’eventueiies sequelies des traitements. La toxicite myocardique dependants de ia dose des anthracyciines justifie un suivi cardioiogique. Les complications endocriniennes et les problemes de fertilite 
sont surtout lies a la radiotherapie ou aux chimiotherapies intensives avec greffes. Des troubles de la mineralisation osseuse peuvent etre observes. Au niveau cognitif, les enfants ayant regu une irradiation 
cerebrale et ceux traites pour une tumeur du systeme nerveux central doivent etre etroitement suivis tout au long de leur parcours scolaire et en vue de leur insertion socioprofessionnelle. La survenue 
d’un second cancer peut etre favorisee par le traitement regu. Ameliorer I’information et preserver la qualite de vie des patients gueris sont un objectif primordial de la prise en charge actuelle des cancers 
de I’enfant qui doit s’organiser dans le cadre d’une prise en charge partagee entre medecin generaliste, specialistes adultes et centre de cancerologie pediatrlque. 

SUMMARY Long term follow-up after chilhood cancer 

Five year survival rates among childhood cancer rose to 80%. Relapses are rare after five years of remission. Long term follow-up should also detect treatment related late adverse effects. Repeated 
cardiac evaluations are necessary, due to cumulative dose dependent cardiotoxicity of anthracycline. Endocrinological disorders and problems of ferfilify are mainly relafed fo radiofherapy or high dose 
chemofherapy. Bone mineral densify can be altered. Cognitive function, academic level and social outcome of irradiated patients and patients treated for cerebral tumors should be closely assessed and 
helped. Second neoplasms related to previous treatments may occur. One of fhe major on going freafmenf objecfive is to preserve the quality of life of cured pafienfs, and to improve their information in 
the framework of a shared-care model involving the general practionner, the adult medicine specialists and the oncologic pediatric centre. 
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Imagerie des cancers de I’enfant : 
quoi de neuf ? 
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L es cancers de I’enfant sent 
des affections rares, et la simple 
evocation de leur possibilite 
declencfie des reactions emotionnelles 
fortes avec un sentiment d’urgence, 
aussi bien chez les parents que chez 
le medecin non cancerologue. 

Cependant, il est parfois difficile 
de faire des choix parmi les nombreuses 
techniques disponibles grace aux progres 
de I’imagerie : il faut tenir compte 
de leurs performances intrinseques, 
de leur faisabilite a cet age pour obtenir 
des resultats informatifs et en meme 
temps respecter les principes 
de justification et d’optimisation, 
particulierement cruciaux chez I’enfant 
pour limiter les examens irradiants.^ 

Les techniques developpees 
en cancerologie adulte (imagerie 
par resonance magnetique [IRM] 
corps entier, angio-IRM, tomographie 
par emission de positons) sent pour 
la plupart possibles chez I’enfant, mais 
necessitent souvent une infrastructure 
plus lourde pouvant aller jusqu’a 
I’anesthesie generale chez le jeune 
enfant. De plus, le temps necessaire 
a leur realisation, souvent beaucoup 
plus long, peut affecter la qualite des 
resultats. 

Dans cette situation, deux ecueils sont 
a eviter : en faire trop, et accumuler 
des examens qui s’avereront redondants 
et ne repondront pas forcemeat aux 
questions qui se posent au fur et a mesure 
du deroulement de I’etape diagnostique 
et pretherapeutique ; ou, au contraire, 
ne pas en faire assez, comme adresser 


directement au chirurgien un enfant ayant 
une masse sous-cutanee d’allure anodine 
qui, apres examen de la piece, se revelera 
etre un sarcome. 

Au-dela des progres des techniques, 
I’innovation de ces dernieres annees 
est la constitution de circuits diagnostiques, 
ou plusieurs specialistes, cliniciens, 
radiologues et pathologistes interagissent 
simultanement, sur une periode de temps 
courte, dans un parcours dedie. A titre 
d’exemple, la figure ci-contre montre 
le chainage diagnostique d’une masse 
des tissus mous : le medecin generaliste 
ou le pediatre font realiser des examens 
simples, radiographie et echographie, 
qui eliminent deja certains diagnostics benins 
(kyste, malformation vasculaire, lipome) 
mais ne permettent pas de trancher entre 
lesion benigne ou maligne. L’apport d’un 
circuit dedie specialise est de permettre 
dans la meme demi-journee I’examen 
de I’oncologue, I’indication ou non de la 
ponction par concertation multidisciplinaire, 
le cas echeant la realisation de la ponction 
guidee et ses resultats immediats. 

Les bilans pretherapeutiques repondent 
a des criteres precis : pour evaluer I’extension 
de la maladie, les nouvelles techniques 
« corps entier » n’ont pas toutes fait leurs 
preuves en pediatrie : la tomographie par 
emission de positons (TEP) est, comme chez 
I’adulte, un standard dans les lymphomes 
de Hodgkin, elle est recommandee dans les 
sarcomes, les tumeurs germinales malignes et 
les carcinomes indifferencies du nasopharynx. 
L’IRM corps entier est utilisee chez I’enfant 
dans les pathologies osseuses ou musculaires 
multifocales benignes, mais n’est pas de 


pratique courante en oncologie pediatrique. 
Une des fonctions du bilan pretherapeutique 
est aussi d’aider au maximum le therapeute 
dans la preparation de I’acte local. La encore, 
la nouveaute siege dans le rapprochement 
interdisciplinaire et la definition commune 
de facteurs de risque, comme Font etabli 
radiologues et chirurgiens pour les differentes 
localisations des neuroblastomes.^ 

La frequence et la nature des examens 
d’imagerie, sous et apres traitement, est regie 
par les differents protocoles qui adaptent 
les controles en fonction de risques de 
rechute de la maladie. Comme chez I’adulte, 
la TEP est I’examen de choix pour evaluer 
I’efficacite du traitement d’un lymphome de 
Hodgkin ; pour les autres pathologies, FIRM 
devrait se substituer a la tomodensitometrie 
lorsque sa disponibilite sera suffisante. 

Le developpement des systemes de 
communication et d’archivage d’images 
{Picture Archiving and Communication System, 
ou PACS) a permis de formaliser des reseaux 
d’expertise entre les differents centres de lutte 
centre le cancer et les centres hospitallers 
universitaires faisant de Foncopediatrie. 

Pour le moment, ces reseaux servant 
principalement a verifier Feligibilite des 
patients dans les essais, faire des relectures 
centralisees ou a recueillir des avis 
sur des dossiers complexes. Le manque 
de standardisation des equipements 
individuels reste encore un obstacle 
pour une ouverture plus large. Cependant, 
pour ces pathologies rares, Favenir serait 
la mise en place d’une plateforme nationale 
dediee, avec des possibilites d’interrogation 
pour un avis diagnostique et un eclairage 
sur la conduite a tenir. • 
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■aiHiiiM chaine diagnostique d’une masse des tissus mous apparue depuis 1 mois, non evolutive, chez un gargon de 2 ans. 

A. Echographie : Ifcion tissulaire intramusculaire, bien limitee, partiellement calcifiee, d’origine indeterminee. 

B. Ponction cytologique sous anesthesie locale orlentant vers un sarcome. 

C. Imagerle par resonance magnetique montrant I’absence d’extenslon locoreglonale. 

D. Blopsle sous anestbesle generale dans le meme temps que les biopsies medullalres et la pose de catheter permettant le diagnostic 
de tumeur d’EwIng, qui sera confirmee par la blologle moleculalre. 


S. Neuenschwander declare n'avoir aucun lien d'interets. 
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